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Motor neuron disease -related respiratory insufficiency: measurement of ventilation and 
basal metabolic rate
From the Department of Anaesthesiology and Intensive Care, Turku, Finland.
Annales Universitatis Turkuensis, Medica-Odontologica, 2013, Turku, Finland.
Aims:  The aim of this series of studies was to assess changes in ventilation function and basal 
metabolic rate (BMR) in motor neuron disease (amyotrophic lateral sclerosis, ALS). Specific 
points of interest were the impact of age and treatment with non-invasive ventilation on survival 
and signs of respiratory function reflecting respiratory insufficiency, in ALS patients, the 
accuracy of indirect calorimetry, and basal metabolic rate (BMR), in ALS patients using invasive 
mechanical ventilator. 
Patients and methods: The effect of  non-invasive ventilation and age on survival was assessed 
in 84 patients with ALS. The respiratory rate and thoracic movement at the moment of diagnosis 
were assessed in 42 ALS patients. The accuracy of indirect calorimetry during NIV supported 
breathing was assessed in twelve healthy men while awake. The BMR was measured in five 
invasive mechanical ventilation dependent ALS patients. Two studies were retrospective and two 
were prospective. 
Results: NIV users (age > 65 years) survived longer than those following conventional treatment 
(22 vs 8 months, Hazard Ratio = 0.25, CI 95% 0.11 – 0.55, p <0.001).The mean respiratory rate 
at the time of diagnosis among ALS patients to whom the NIV was considered within six months 
from diagnosis was 21 breaths per minute compared to other patients with ALS to whom the NIV 
was considered later was 16 breaths per minute (p = 0.005). The mean thoracic movement was 2.9 
cm and 4.0 (p = 0.01), respectively.  The mean measured BMR in healthy volunteers was similar 
during spontaneous breathing  (1852 kcal/d) and during NIV (1858 kcal/d), p = 0.8. The mean 
measured BMR in five invasively ventilated ALS patients was 1130 kcal/d. The mean calculated 
BMR with five different predictive equations was 1700 kcal/d. The difference was statistically 
significant (p < 0.001). 
Conclusions: ALS patients (age > 65 years) who did not use NIV had a 4-fold higher risk for 
premature death compared with NIV users. ALS patients who received NIV within six months of 
the diagnosis of ALS had higher respiratory rates and smaller thoracic movement compared with 
patients who received NIV later. BMR can be accurately measured with an indirect calorimeter 
also during NIV-supported breathing. The measured BMR in five invasive ventilator dependent 
ALS patients was significantly lower for every patient than the BMR calculated with predictive 
equations. 
Keywords: Amyotrophic lateral sclerosis, motor neuron disease, basal metabolic rate, indirect 




Motoneuronitautiin liittyvä hengitysvajaus: hengitystoiminnan ja energia-
aineenvaihdunnan mittaaminen
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Toimenpide-, tehohoito- ja kivunhoitopalvelut, Turun Yliopistollinen Keskussairaala
Annales Universitatis Turkuensis, Medica-Odontologica, 2013, Turku, Finland.
Tavoitteet: Tämän tutkimussarjan tavoitteena oli tutkia hengitystoiminnan sekä energia-aineen-
vaihdunnan muutoksia motoneuronitautia (amyotrofinen lateraaliskleroosi, ALS) sairastavilla 
potilailla. Erityisenä mielenkiinnon kohteena olivat kotihoitoon soveltuvan hengityslaitteen vai-
kutus elinajan ennusteeseen sekä hengitysvajauksen etenemistä kuvaavien keuhkotoimintakokei-
den arviointi ALS-potilailla, epäsuoran kalorimetrian mittaustarkkuus ja perusaineenvaihdunnan 
(PAV) suuruus kajoavaa hengityslaitetta käyttävillä ALS-potilailla.
Aineisto ja menetelmät: Kajoamattoman hengityslaitteen käytön ja iän vaikutusta elinajan en-
nusteeseen arvioitiin 84:llä ja hengitystoiminnan muutoksia 42 ALS-potilaalla. Epäsuoran kalo-
rimetrian mittaustarkkuutta kajoamatonta hengityslaitetta käytettäessä arvioitiin hereillä olevilla 
12 vapaaehtoisella mieshenkilöllä. PAV:n suuruutta arvioitiin viidellä kajoavaa hengityslaitetta 
käyttävällä ALS-potilaalla. Osatöistä kaksi ensimmäistä olivat luonteeltaan havainnoivia (retros-
pektiivisiä) ja kaksi viimeistä seurantatutkimuksia (prospektiivisia).
Tulokset: Alle 65-vuotiailla ALS-potilailla ei havaittu eroa elinajan ennusteessa kajoamaton-
ta hengityslaitetta käyttävien ja käyttämättömien potilaiden välillä. Sen sijaan yli 65-vuotiail-
la ALS-potilailla elinajan ennuste piteni merkittävästi kajoamatonta hengityslaitetta käyttävillä 
potilailla (elinaika diagnoosin jälkeen 22 vs. 8 kk, Hazard Ratio = 0.25, 95 % luottamusväli 
0.11 – 0.55, p <0.001). ALS-potilailla, joilla kajoamaton hengityslaite katsottiin tarpeelliseksi 
kuuden kuukauden kuluessa diagnoosihetkestä, hengitystiheys osoittautui diagnoosihetkellä mer-
kittävästi kiihtyneeksi (21/min) ja rintakehän liike merkittävästi alentuneeksi (2.9 cm) verrattuna 
ALS-potilaisiin, joille kajoamaton hengityslaite katsottiin tarpeelliseksi myöhemmin (16/min ja 
4.0 cm). Kajoamattoman hengityslaitehoidon aikana keskimääräinen mitattu PAV vapaaehtoisilla 
miehillä oli 1858 kcal/vrk kun PAV ilman hengityslaitetta oli 1852 kcal/vrk, p = 0.8. Kajoavaa 
hengityslaitehoitoa käyttävien viiden ALS-potilaan keskimääräinen PAV vastaavalla mittausase-
telmalla mitattaessa oli 1130 kcal/vrk, kun vastaava PAV laskettuna viidellä eri laskentakaavalla 
oli 1700 kcal/vrk, p < 0.001.
Johtopäätökset: Yli 65-vuotiailla ALS-potilailla, jotka eivät sopeutuneet kajoamattomaan hen-
gityslaitehoitoon, oli nelinkertainen riski menehtyä aiemmin kuin kajoamattomaan hengityslai-
tehoitoon sopeutuneilla ALS-potilailla.  Hengitystiheys osoittautui merkittävästi kiihtyneeksi ja 
rintakehän liike alentuneeksi ALS-potilailla, joille kajoamaton hengityslaitehoito katsottiin ai-
heelliseksi kuuden kuukauden kuluessa diagnoosihetkestä. Kajoamattoman hengityslaitehoidon 
aikana mitattu PAV ei poikennut mitatusta PAV:sta itsenäisen hengityksen aikana. Näin ollen 
epäsuoraa kalorimetriamenetelmää voidaan käyttää luotettavasti PAV:n määrittämiseen käytet-
täessä samanaikaisesti kotihoitoon soveltuvaa hengityslaitehoitoa. Elämää ylläpitävää kajoavaa 
hengityslaitehoitoa käyttävien ALS-potilaiden PAV oli merkittävästi hidastunut laskennallisella 
menetelmällä arvioituun PAV verrattuna. 
Avainsanat: Amyotrofinen lateraaliskleroosi, motoneuronitauti, epäsuora kalorimetria, 
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AEE Liikunnan aiheuttama energian tarve (activity-induced energy 
expenditure)
ALS Motoneuronitauti (amyotrophic lateral sclerosis)
ATP Adenosiinitrifosfaatti (adenosine triphosphate)
BMI Painoindeksi (body mass index) 
CO Sydämen minuuttivirtaus (cardiac output)
CaO2 Valtimoveren happisisältö
CvO2 Laskimoveren happisisältö
DIT Aterian aiheuttama energian tarve (dietary induced energy expenditure)
EFSN Euroopan neurologiyhdistys (European Federation of Neurological 
Societies EFNS)





FVC Nopea vitaalikapasiteetti (forced vital capacity)
FEV1 Uloshengityskapasiteetti (forced expiratory volume in one second)
MEP Uloshengitysvoima (maximal expiratory pressure)
MIP Sisäänhengitysvoima (maximal inspiratory pressure)
PAV Perusaineenvaihdunta
PCF Yskäisyn huippuvirtaus (peak cough flow)
PEF Uloshengityksen huippuvirtaus (peak expiratory flow)
PEEP Uloshengityksen loppuilmatiepaine (positive end expiratory pressure)
PET Positroniemissiotomografia
PaCO2 Valtimoveren hiilidioksidiosapaine
PIP Sisäänhengityksen loppuilmatiepaine (positive inspiratory pressure)
PaO2 Valtimoveren happiosapaine
Q Vakiovirtaus (Deltatrac)
REE Lepoenergian kulutus (resting energy expenditure)
RQ Hengitysosamäärä (respiratory quotient)
SALS Satunnainen motoneuronitauti (sporadic ALS)
Tyks Turun yliopistollinen keskussairaala
VCO2 Elimistön hiilidioksidin tuotto
VO2 Elimistön hapen kulutus
Vi Sisäänhengitystilavuus
Ve Uloshengitystilavuus
 Luettelo alkuperäisjulkaisuista 9
LUETTELO ALKUPERÄISJULKAISUISTA
Tämä väitöskirjatyö perustuu seuraaviin alkuperäisjulkaisuihin (I-IV): 
I Siirala W, Aantaa R, Olkkola KT, Saaresranta T, Vuori A. Is the effect of non-in-
vasive ventilation on survival in amyotrophic lateral sclerosis age-dependent? 
BMC Palliat Care. 2013;12:23.
II Siirala W, Saaresranta T, Vuori A, Salanterä S, Olkkola KT, Aantaa R. Using re-
spiratory rate and thoracic movement to assess respiratory insufficiency in amy-
otrophic lateral sclerosis: a preliminary study. BMC Palliat Care. 2012;11:26.
III Siirala W, Noponen T, Olkkola KT, Vuori A, Koivisto M, Hurme S, Aantaa R. 
Validation of indirect calorimetry for measurement of energy expenditure in 
healthy volunteers undergoing pressure controlled non-invasive ventilation sup-
port. J Clin Monit Comput. 2012;26:37-43.
IV Siirala W, Olkkola KT, Noponen T, Vuori A, Aantaa R. Predictive equations 
over-estimate the resting energy expenditure in amyotrophic lateral sclerosis pa-
tients who are dependent on invasive ventilation support. Nutr Metab. 2010;7:70. 




Motoneuronitauti (amyotrofinen lateraaliskleroosi (ALS)) on liikehermoja rappeuttava 
sairaus, johon sairastuu vuosittain keskimäärin yhdestä kolmeen henkilöä sadastatu-
hannesta (Brooks 1996; Worms 2001). Sairaudelle on ominaista tahdonalaisten lihasten 
etenevä surkastuminen (Wijesekera ym. 2009; Kiernan ym. 2011). Keskimääräinen sai-
rastumisikä on noin 55 – 65 vuotta (Kiernan ym. 2011). Jatkuvasta tutkimustyöstä huoli-
matta parantavaa hoitoa ei ole vielä toistaiseksi keksitty (Morren ym. 2012). Rilutsoli on 
ainoa käytössä oleva lääke, jolla on sokkoutetuissa seurantatutkimuksissa osoitettu sai-
rauden etenemistä hidastava vaikutus (Bensimon ym. 1994; Miller ym. 2012). ALS-po-
tilaiden yleisin kuolinsyy on hengityslihaksiston surkastumisesta johtuva hengitysvajaus 
(Braun 1987). Huonon ennusteen riskitekijöinä on pidetty sairastumista yli 65 vuoden 
iässä, naissukupuolta sekä sairauden painottumista nielun alueelle (del Aguila ym. 2003; 
Wijesekera ym. 2009; Kiernan ym. 2011).
Nykysuositusten mukaan ALS-sairauden hoidossa tulisi keskittyä oireenmukaiseen (pal-
liatiiviseen) hoitoon. Palliatiivisen hoidon keskeisiä kulmakiviä ovat hengitystukihoito 
sekä ravitsemustasapainosta huolehtiminen (Andersen ym. 2012; Miller ym. 2012; Mus-
caritoli ym. 2012; Greenwood 2013). Euroopan neurologiyhdistyksen (EFNS) laatiman 
suosituksen mukaan ALS-potilaita hoitavan henkilökunnan tulisi koostua moniamma-
tillisesta työryhmästä perussairautta hoitavan neurologin lisäksi (Andersen ym. 2012).
Hengitystukihoito voidaan jakaa kolmeen hengenahdistusta lievittävään hoitomuotoon: 
kajoamattomaan ja kajoavaan hengityslaitehoitoon sekä hengenahdistusta lievittävään 
lääkkeelliseen hoitoon (McVeigh ym. 2010; Andersen ym. 2012; Spataro ym. 2012). 
Näistä hoitomuodoista erityisesti kajoamattoman hengityslaitteen käyttö on lisääntynyt 
kahden viime vuosikymmenen aikana paljon (Simonds 2003; O’Neill ym. 2012).  Kajoa-
mattoman hengityslaitehoidon on osoitettu parantavan sekä potilaiden elinajan ennustet-
ta että elämän laatua (Bourke ym. 2006; Chio ym. 2012; Gordon ym. 2012; O’Neill ym. 
2012). Kajoavalla hengityslaitehoidolla tarkoitetaan joko henkitorveen asetettavan hen-
gitysputken tai henkitorviavanteen kautta toteutettavaa hengityslaitehoitoa (Spataro ym. 
2012). Näistä jälkimmäinen tulee kyseeseen ALS-potilaiden pitkäaikaisessa hoidossa. 
Kajoavan hengityslaitehoidon avulla potilaan elinaikaa voidaan pitkittää siitä huolimat-
ta, että tauti etenee vääjäämättä ja lihastoiminta vähenee lopulta olemattomiin. Niinpä 
kajoavan hengityslaitehoidon yhteydessä potilas saattaa ajautua tilanteeseen, missä hä-
nelle kehittyy lopulta loukkuhalvaus. Loukkuhalvaus on tila, missä potilas on tajuissaan, 
mutta kaikki tahdonalainen liiketoiminta ja kommunikaatio on mahdotonta (Hayashi 
ym. 2003). Lääkkeelliseksi hengenahdistuksen hoidoksi EFNS suosittaa pitkävaikutteis-
ten loratsepaamin ja morfiinin käyttöä potilaan ahdistuneisuuden vähentämiseksi (An-
dersen ym. 2012).
Noin 15 – 55 %:lla ALS-potilaista esiintyy merkittävää aliravitsemusta (Greenwood 
2013). Aliravitsemus on seurausta paitsi ylemmän liikehermon aiheuttamasta niele-
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misvaikeudesta myös henkisestä ruokahalua vähentävästä kuormituksesta (DePaul ym. 
1987; Holm ym. 2013). Viime vuosikymmenen aikana on saatu lisää viitteitä siitä, että 
ALS-sairaudessa perusaineenvaihdunnan nopeus olisi kiihtynyt terveisiin henkilöi-
hin verrattuna (Kasarskis ym. 1996; Desport ym. 2001; Desport ym. 2005; Bouteloup 
ym. 2009). Onkin mahdollista, että kaikki edellä mainitut tekijät yhdessä altistaisivat 
ALS-potilaan aliravitsemukselle. Kajoavaa hengityslaitehoitoa käyttävien ALS-potilai-
den energian tarpeesta on edelleen varsin vähän tietoa (Shimizu ym. 1991).
Väitöskirjatyössä haluttiin selvittää, onko sairastumisiällä ja kajoamattoman hengitys-
laitehoidon käytöllä vaikutusta elinajan ennusteeseen. Lisäksi haluttiin tutkia, olisiko 
hengitystiheydellä ja rintakehän liikkuvuudella yhteyttä heikentyneeseen hengitystoi-
mintaan. Koska yhä useampi ALS-potilas käyttää kajoamatonta hengityslaitehoitoa, 
tuntuisi tarkoituksenmukaiselta, että perusaineenvaihdunta (PAV) mitattaisiin myös 
hengityslaitehoidon aikana. Tätä varten päätettiin selvittää, voidaanko epäsuoraa kalori-
metriaa käyttää kajoamattoman hengityslaitehoidon aikana. Lopuksi haluttiin selvittää, 





Motoneuronisauraus on liikehermoja rappeuttava sairaus, jolle on ominaista tahdo-
nalaisten lihasten etenevä surkastuminen (Tandan ym. 1985; Rowland ym. 2001; Ki-
ernan ym. 2011). Sairauden kuvasi ensimmäisenä ranskalainen neurologi Jean-Martin 
Charcot vuonna 1874 ja sen nimi tulee sanoista ”amyotrofia”, joka tarkoittaa lihaskatoa 
ja ”lateraaliskleroosi”, joka tarkoittaa selkäytimen etusarven kovettumaa (Kumar ym. 
2011). Amyotrofinen lateraaliskleroosi (ALS) on sairaudesta yleisimmin käytetty nimi-
tys, mutta sairaus tunnetaan myös keksijänsä mukaan Charcotin tautina. Yhdysvalloissa 
ALS tunnetaan myös Gehrigin tautina sairauteen menehtyneen baseball-pelaajan Lou 
Gehrigin mukaan (Rowland ym. 2001). Tässä  työssä käytetään sairaudesta kirjainly-
hennelmää ALS.
ALS on verraten harvinainen sairaus: vuosittainen ilmaantuvuus on noin 1–3/100 000 
henkilöä ja esiintyvyys 3–8/100 000 henkilöä (Brooks 1996; Worms 2001). Keskimää-
räinen sairastumisikä on 55–65 vuotta. Vajaalla viidellä prosentilla sairaus alkaa alle 30 
vuoden iässä (Gouveia ym. 2007). ALS-sairaudesta tunnetaan kaksi muotoa, perinnölli-
nen (familiaalinen ALS, FALS) ja satunnainen (sporadinen ALS, SALS). Jopa 95 % ta-
pauksista on satunnaisia ja loput perinnöllisiä sairauden muotoja (Wijesekera ym. 2009; 
Kiernan ym. 2011). Perinnöllisiä tautitapauksia tavataan useammin miehillä ja heidän 
sairastumisikänsä on noin 40 ikävuoden tienoilla eli noin 10 vuotta varhaisemmin kuin 
SALS:ssa (Haverkamp ym. 1995).  Keskimääräinen elinikä diagnoosin jälkeen on 3–5 
vuotta (del Aguila ym. 2003; Chio ym. 2009). 
Noin 20 %:lla FALS- ja noin 2 %:lla SALS-muotoa sairastavista potilaista on osoi-
tettavissa nk. kupari-sinkki superoksidimutaatio (SOD1) kromosomissa 21 (Rosen ym. 
1993). SOD1 geenimutaation lisäksi geenimutaatioita on tunnistettu lukuisia, joista ehkä 
viimeisimpänä nk.  C9ORF72-mutaatio kromosomista 9 (Orr 2011). Geenimutaatioiden 
myötä taudin etiologiaa on opittu yhä paremmin ymmärtämään, mutta sairauden perim-
mäinen syy on yhä arvoitus  (Kiernan ym. 2011; Morren ym. 2012). Glutamaattianta-
gonisti rilutsoli on tällä hetkellä ainoa käytössä oleva lääke, jolla on kontrolloiduissa 
tutkimuksissa osoitettu olevan selkäytimen liikehermosoluja suojaavaa vaikutusta (Ben-
simon ym. 1994; Miller ym. 1996). Keskimääräinen sairautta hidastava vaikutus on ollut 
noin kolme kuukautta, kun lääkettä on käytetty vähintään 18 kuukauden ajan (Miller ym. 
2012). Tämänhetkisten suositusten mukaan rilutsolia tulisi tarjota ALS-potilaille, joiden 
diagnoosi kuuluu ryhmään todennäköinen tai varma ALS (Andersen ym. 2012; Miller 
ym. 2012).
Keskimäärin noin 75 %:lla sairastuneista oireisto alkaa selkäytimen alueelta alem-
man liikehermon alueelta (Kiernan ym. 2011). Tästä sairauden muodosta on käytetty 
myös nimitystä klassinen Charcot ALS-taudin ensimmäisenä kuvanneen Jean-Martin 
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Charcot’n mukaan. Tälle tautimuodolle on tyypillistä paikallinen lihaskato ja siitä joh-
tuva lihasheikkous, joka alkaa useimmiten raajoista edeten myöhemmin symmetrisesti 
käsittämään kaikkia tahdonalaisia lihaksia. Lihaskadon seurauksena potilailla voi esiin-
tyä myös lihasten tahatonta nykimistä (faskikulaatio) sekä lihassyiden spontaania supis-
tustaipumusta eli yleiskielellä nk. kramppeja (Tandan ym. 1985; Wijesekera ym. 2009; 
Kiernan ym. 2011).
Noin 25 %:lla potilaista sairaus alkaa kasvojen ja nielun lihaksiston alueelta. Tällöin 
kyse on ylemmän liikehermon alueelta alkavasta liikehermon vauriosta (Tandan ym. 
1985; Wijesekera ym. 2009). Ylemmän liikehermon vauriolle on tyypillistä vilkastuneet 
jänneheijasteet, positiivinen Babinskin heijaste, klonus sekä liikesuoritusten muuttumi-
nen kömpelöiksi (Tandan ym. 1985; Wijesekera ym. 2009; Kiernan ym. 2011). Puheen 
tuoton vaikeus on niin ikään usein ensimmäisiä oireita ylemmän liikehermon vauriossa 
(DePaul ym. 1987). Sairauden edetessä alkaa esiintyä myös nielemisvaikeutta, joka on 
seurausta aivohermojen V, VII, IX, X, ja XII vauriosta (DePaul ym. 1987). Sairauden 
loppuvaiheessa ylemmän motoneuronivaurion aiheuttamia oireita voi ilmetä myös poti-
lailla, joilla sairaus alkoi raajapainotteisena (Traynor ym. 2000).
ALS:n aiheuttamasta lihasheikkoudesta johtuen sairauden oirekuva on moninainen 
(Wijesekera ym. 2009; Kiernan ym. 2011). Keskeisimpiä oireita ovat hengityslihasten 
heikkoudesta johtuva hengitysvajaus (Braun 1987) sekä nielemisvaikeudesta johtuva 
aliravitsemus (Desport ym. 1999). Parantavan hoitomenetelmän yhä puuttuessa poti-
lashoidon keskeisimpiä kulmakiviä ovat hengitysvajauksen ja aliravitsemuksen oireen-
mukainen hoito. Tällaista hoitoa kutsutaan palliatiiviseksi. Kansainväliset ohjeistukset 
suosittavatkin moniammatillista työryhmää hoidon suunnittelemiseksi ja järjestämiseksi 
(Miller ym. 2009; Andersen ym. 2012).
2.2. HENGITYS JA SEN ERITYISPIIRTEET ALS-SAIRAUDESSA
2.2.1. Hengitystoiminta ja sen arviointi
Hengitystoiminta voidaan jakaa karkeasti kahteen osaan: kaasujen (O2 ja CO2) vaihtoon 
tarvittavaan keuhkokudokseen sekä keuhkokudoksen tuuletuksesta huolehtivaan vuo-
roin laajentavaan ja supistavaan lihastoimintaan, hengityspumppuun (Hillman ym. 1987; 
Lumb ym. 2010). Terveen aikuisen keuhkokudos koostuu keskimäärin noin 500 miljoo-
nasta keuhkorakkulasta (alveolista), joita jokaista ympäröi oma verisuonten muodosta-
ma hiussuoniverkosto (Crapo ym. 1982; Ochs ym. 2004). Alveolien seinämät muodos-
tuvat kahdenlaisesta epiteelisolukosta: tyypin I epiteelisoluista, jotka ovat rakenteeltaan 
levymäisiä, ja tyypin II epiteelisoluista, jotka ovat tyypin I epiteelisolujen kantasoluja 
(Fehrenbach 2001). Tyypin I solut vastaavat kaasujen vaihdosta keuhkoverenkierron ja 
alveoli-ilman välillä (Crapo ym. 1982). Tyypin II solut puolestaan erittävät surfaktanttia, 
joka on tärkeä alveolien pintajännitystä alentava aine (Fehrenbach 2001). Sekä hapen 
että hiilidioksidin kulku alveoli-ilman, verenkierron ja lopulta solujen välillä tapahtuu 
14 Kirjallisuuskatsaus 
diffundoitumalla pitoisuuseron mukaan suuremmasta pitoisuudesta pienempään (Svan-
berg 1957; Staub 1963; Lumb ym. 2010). Valtimoveren O2-pitoisuuteen vaikuttaa al-
veolituuletus, sydämen minuuttivirtaus, alveolien happipitoisuus, hemoglobiinin määrä 
sekä verenkierron jakaantuminen keuhkokudoksessa, kun taas sekoittuneen laskimove-
ren O2-pitoisuuteen vaikuttaa ennen kaikkea solujen hapenkulutus (Kelman ym. 1967; 
Hsia 1998; Roussos ym. 2003). Valtimoveren CO2-pitoisuuteen vaikuttaa puolestaan 
alveolituuletus ja sekoittuneen laskimoveren CO2-pitoisuuteen vaikuttaa hiilidioksidin 
kokonaistuotto. Sydämen minuuttivirtauksella ei ole vaikutusta veren CO2-pitoisuuteen 
(Geers ym. 2000). 
Alveolituuletusta ohjaa ydinjatkoksessa sijaitseva hengityskeskus, jonka toimintaan vai-
kuttavat useat eri tekijät (Bianchi ym. 1995). Toiminta on toisaalta itsenäistä (Del Negro 
ym. 2008), mutta siihen vaikuttavat myös niin humoraaliset tekijät kuin fysikaalisesti 
välittyvät refleksit (Bianchi ym. 1995; Widdicombe ym. 2001). Lisäksi, toisin kuin sy-
dämen rytmiä, hengitystä on mahdollista tahdonalaisesti kontrolloida (Horn ym. 1998). 
Tahdonalainen ohjaaminen on erityisen tärkeää puhuttaessa, syötäessä ja muissa vastaa-
vissa toiminnoissa (Winkworth ym. 1995; Matsuo ym. 2008). Tahdonalaisesta ohjauk-
sesta vastaa isoaivojen molemmin puolinen motorinen kuorikerros yhdessä lukuisten 
aivojen tyviosien rakenteiden kanssa (Koritnik ym. 2009). Humoraalinen säätely perus-
tuu ennen kaikkea veren CO2- pitoisuuksien vaihteluun. Keskushermostossa ja ääreisve-
renkierrossa sijaitsee kemoreseptoreita, jotka aistivat CO2:n ja ennen kaikkea vetyionien 
(H+) pitoisuuksien muutoksia (Gourine 2005). PAV:n kiihtyessä veren CO2-pitoisuus 
nousee, jolloin elimistön karboanhydraasientsyymi muuttaa syntyvää CO2:a bikarbonaa-
tiksi ja H+-ioniksi (Geers ym. 2000). Lisääntynyt H+-ionien määrä aiheuttaa hengitysti-
lavuuden kasvun ja hengitystiheyden nousun. Vaste on nopea, ja tapahtuu muutamassa 
minuutissa (Tansley ym. 1998). Vastaavasti H+-ionien määrän lasku vähentää hengitystä. 
Levossa CO2-tuoton pysyessä muuttumattomana hengityskeskus pyrkii mahdollisimman 
energiataloudelliseen hengitystyöhön. Tällöin hengitys on itsenäistä ja rytmistä, ja sen 
taajuus on keskimäärin 12–16 kertaa minuutissa (Del Negro ym. 2008; Lumb ym. 2010).
Kaasujen vaihto ulkoilman ja alveoli-ilman välillä tapahtuu lihasten aikaansaaman 
keuhkotuuletuksen avulla (Hillman ym. 1987). Sisäänhengityksen aikana rintaontelon 
tilavuus kasvaa, jolloin ilma virtaa ylähengitysteiden kautta sisään alahengitysteihin ja 
täyttää alveolit (Hillman ym. 1987). Sisäänhengitys kuluttaa energiaa (Campbell ym. 
1957). Sisäänhengityksen aikana energiaa kuluu toisaalta keuhkojen elastisen (keuh-
kojen kimmoisuutta ylläpitävän) voiman voittamiseen ja toisaalta ilmavirran vastuksen 
voittamiseen. Levossa hengityslihasten energiankulutus on noin 2 % koko elimistön ku-
luttamasta energiasta (Campbell ym. 1957). Mitä useampia alveoleita (ts. keuhkoalueita) 
on laajennettava ja toisaalta mitä suurempi ilmatievastus on, sitä suuremmaksi hapen ja 
energian kulutus kasvaa (McGregor ym. 1961; Lumb ym. 2010).
Pallealihas yhdessä kylkivälilihasten kanssa vastaa sisäänhengityksestä (Gauthier ym. 
1994; De Troyer ym. 2005). Pallea on tärkein sisäänhengityslihas ja se on luurankoli-
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hakseksi hyvin aktiivinen: vuorokaudessa pallea on supistustilassa n. 45 % ajasta (Sieck 
1994). Pallea sijaitsee holvimaisena lihaksena rintaontelon ja vatsaontelon välissä. Ai-
kuisen ihmisen pallean kokonaispinta-ala levossa on noin 900 cm2. Supistuessaan lihas-
syiden pituus lyhenee jopa 40 % lepopituutta lyhyemmäksi (Gauthier ym. 1994). Pallean 
supistuessa sen holvimainen rakenne muuttuu muodoltaan tasaiseksi ja se saa aikaan 
rintaontelon tilavuuden kasvun (Hillman ym. 1987).
Uloshengitys on levossa olevilla terveillä ihmisillä pääsääntöisesti passiivista eikä kulu-
ta energiaa toisin kuin sisäänhengitys (Campbell ym. 1957; Lumb ym. 2010). Uloshen-
gityksen aikana keuhkojen ja rintaontelon elastinen voima vetää keuhkoja kasaan, pal-
leaholvi palautuu, rintaontelon tilavuus pienenee ja alveoli-ilma puristuu keuhkoputkien 
kautta ulkoilmaan. Aktiivista uloshengitystä, jolloin keuhkot on saatava nopeammin tyh-
jennettyä, tarvitaan yskimiseen, puhumiseen tai fyysisen suorituksen aikana hengitysti-
heyden kasvaessa tehostettuun hengitykseen (Lumb ym. 2010). Aktiivisia uloshengitys-
lihaksia ovat mm. sisemmät kylkivälilihakset, rintalihakset sekä vatsalihakset (Hillman 
ym. 1987).
Hengityksen toimintaa (tilavuuksia ja virtausnopeuksia) voidaan arvioida spirometrian 
avulla (Crapo 1994). Tällöin tutkittavan suuhun asetetaan sylinterimäinen mittalaite eli 
spirometri, jonka kautta tutkittava vetää ensin keuhkot täyteen ilmaa ja puhaltaa sitten 
keuhkot maksimaalisella nopeudella tyhjäksi. Spirometri mittaa virtauksen nopeuden 
ilmavirtauksesta. Puhalluksen kestosta saadaan laskettua keuhkojen toiminnallinen tila-
vuus (vital capacity (VC)) ja uloshengityksen sekuntikapasiteetti (forced expiratory flow 
in one second (FEV1)). Samalla mittalaitteella voidaan arvioida myös uloshengityksen 
ja yskäisyn huippuilmavirtausnopeutta (peak expiratory flow (PEF) ja peak cough flow 
(PCF)). Edellä kuvatut mittaukset kuvastavat tutkittavan keuhkojen kokonaistilavuutta, 
kykyä yskäistä sekä sitä kuinka suuren tilavuuden tutkittava saa puhallettua ulos yhden 
sekunnin aikana. Kullekin mittausarvolle on laadittu sukupuolen ja iän huomioivat nor-
maaliarvot (Viljanen ym. 1982).
Sisäänhengityslihasten voimaa (maximal inspiratory pressure (MIP)) ja uloshengitysli-
hasten voimaa (maximal expiratory pressure (MEP)) voidaan puolestaan arvioida suu-
hun asetettavan painemittarin avulla (Black ym. 1969; Polkey ym. 1995). Sisäänhengi-
tyspainetta voidaan arvioida myös nenään asetettavalla painemittarilla (sniff nasal pres-
sure (SNP)) (Miller ym. 1985). Tämän mittaustavan etuna on, ettei sen luotettavuutta 
häiritse esimerkiksi potilaan huono kyky tiivistää huulillaan suukappaletta. Mittausta 
on kehitetty erityisesti potilaille, joiden kasvojen lihasvoimat ovat heikentyneet (Fitting 
ym. 1999). 
Jotta spirometria- ja hengityslihasvoimamittausten tulokset olisivat luotettavat, on kul-
lekin mittaukselle määritetty yksityiskohtaiset kriteerit, joita mittaustapahtumassa tulisi 
noudattaa (Crapo 1994; Miller ym. 2005). Erityisesti mittaustapahtuma edellyttää sekä 
tutkijalta että tutkittavalta hyvää yhteistyökykyä. On tärkeää, että tutkija osaa selittää 
tutkittavalle tutkimuksen tarkoituksen ja toisaalta, että tutkittava myös ymmärtää sen. 
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Tutkittavan tulee myös harjoitella mittaustapahtumaa ennen virallista mittausta. Käytän-
nössä tämä tarkoittaa sitä, että tutkimus tulisi suorittaa ensisijaisesti koulutetun tervey-
denhuollon ammattilaisen toimesta (Schermer ym. 2009).
2.2.2. Hengitystoiminta ja sen arviointi ALS-potilailla
ALS-sairaudessa hengitystoiminta vaikeutuu hengityslihaksiston heikkouden myötä 
(Braun 1987; Rowland ym. 2001). Sairauden alkuvaiheessa hengitysvaikeus on usein 
tyypillistä selin maatessa, jolloin vatsan paine hankaloittaa heikentyneen pallean toimin-
taa sisäänhengityksen aikana (Culebras 2010). Hengitysvajauksen seurauksena keuh-
kotuuletus heikkenee, mistä on seurauksena CO2-pitoisuuden nousu ja O2-pitoisuuden 
lasku (Roussos ym. 2003). Koska ALS-potilas ei kykene lisäämään keuhkotuuletusta 
kaasujen vaihdon korjaamiseksi, on hengityskeskuksen asteittain sopeuduttava muut-
tuneisiin verikaasupitoisuuksiin. Alussa vain vähän muuttuneet verikaasupitoisuudet 
aiheuttavat usein epämääräisiä oireita ja ne voivat ilmetä muun muassa unen laadun 
heikkenemisenä, yöllisenä heräilynä, aamupäänsärkynä sekä päiväväsymyksenä. Siten 
niiden yhdistäminen hengitysvajauksesta johtuviksi voi etenkin alkuun olla vaikeaa 
(Culebras ym. 2008). 
Varsinainen hengenahdistus tulee ilmeiseksi vasta sairauden loppuvaiheessa, jolloin val-
taosa hengitystoiminnasta on vaurioitunut (Schiffman ym. 1993). Schiffman ja Belsh 
havaitsivat, että heidän tutkimistaan 36 ALS-potilaasta vain seitsemän kertoi kokevansa 
hengenahdistusta, vaikka 31:llä voitiin todeta spirometriamenetelmin selvä hengitys-
vajaus (Schiffman ym. 1993). Vasta kun sairaus oli edennyt niin pitkälle, että potilaat 
viettivät yli 50 % vuorokaudesta istuen tai vuoteessa maaten, potilaat kertoivat kokevan-
sa selvää hengenahdistusta. Tutkijat osoittivatkin, että ALS-potilailla voi olla ilmeinen 
hengitysvajaus ilman merkittävää hengenahdistusta. Tutkijat pohtivat, että mahdollinen 
selitys tähän voi olla ensinnäkin se, että keuhkoilla on laaja toiminnallinen kapasiteetti, 
jolloin potilas ei havaitse lievää toiminnallisen reservin vähenemistä etenkään sairauden 
alkuvaiheessa. Toisaalta potilaat myös vähentävät liikunnallista aktiivisuutta sairauden 
myötä, jolloin liikunnan tuomaa perusaineenvaihdunnan kiihtymistä ja täten hengityk-
sen kiihtymistä ei tapahdu (Schiffman ym. 1993). 
Noin 1–3 %:lla potilaista sairaus alkaa hengityslihasten alueelta (Gautier ym. 2010). 
Tätä sairauden muotoa on joskus kuvattu myös dyspnea-faskikulaatio -oireyhtymäksi, 
sillä potilailla on ennen menehtymistään ilmennyt ainoastaan ALS:lle tyypillistä faski-
kulaatiota sekä hengenahdistusta, mutta ei lainkaan muiden lihasalueiden heikkoutta. 
Gautier ryhmineen seurasi viiden vuoden aikana yhteensä 573 ALS-potilasta (Gautier 
ym. 2010). Heistä 17:llä havaittiin sairauden alkaneen hengityslihasten alueelta. Kai-
kille 17 potilaalle oli tyypillistä, että he säilyttivät liikkumiskykynsä lähes sairauden 
loppuun saakka. Poikkeavaa oli, että kaikki 17 potilasta olivat miehiä. Toiseksi puo-
lella näistä potilaista ilmeni vaikeuksia pään kannattelussa. Koska päätä kannattelevat 
lihakset toimivat tarvittaessa myös apuhengityslihaksina, tutkijat päättelivät, että päätä 
kannattelevien lihasten hermotuksen sekä palleahermon hermovauriolla saattaa olla yh-
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teys toisiinsa. Koska hengitysvajauksen oireet voivat olla piileviä, tulisi niitä osata ak-
tiivisesti epäillä sellaisilla potilailla, joiden kliininen kuva viittaa ALS-sairauteen vaikka 
diagnoosi ei olisikaan selvä (Gautier ym. 2010; Andersen ym. 2012). ALS-potilaiden 
yleisin kuolinsyy on hengityslihaksiston surkastumisesta johtuva hengitysvajaus ja sen 
aiheuttama keuhkokuume (Braun 1987). 
ALS:n monimuotoisen taudinkuvan vuoksi hengitysvajauksen kehittymisen ennustami-
nen on vaikeaa (Kiernan ym. 2011). Keuhkojen toimintaa sekä hengityksen lihasvoimaa 
mittaavat toimintakokeet ovat edelleen hengitysvajauksen arvioinnin kulmakiviä eri-
tyisesti juuri niiden hyvän herkkyyden, kustannustehokkuuden sekä yksinkertaisuuden 
vuoksi (Stambler ym. 1998; Baumann ym. 2010). Kansainvälisten suositusten mukaan 
ALS-potilaan hengityksen riittävyyttä tulisi arvioida sekä potilaan hengitysvajaukseen 
liittyvää oirekuvaa kartoittamalla että keuhkojen toimintaa mittaavilla tutkimuksilla 
(Radunovic ym. 2007; Miller ym. 2009; Andersen ym. 2012). Taulukossa 1 on esitet-
ty EFNS:n (Andersen ym. 2012) laatimat suositukset hengitystoiminnan arvioimiseksi 
ALS-potilaalla.
Taulukko 1. Euroopan neurologiyhdistyksen (European Federation of Neurological Societies 
EFNS) laatimat suositukset hengitystoiminnan arvioimiseksi sekä kajoamattoman hengityslaite-
hoidon aloittamiseksi ALS-potilailla (Andersen ym. 2012).








Poikkeava hengitystoiminta (vähintään yksi alla olevista)
FVC < 80 % viitearvosta
SNP < 40 cmH2O
MIP < 60 cmH2O
Yöaikainen happisaturaation lasku
Aamun valtimoverinäytteessä pCO2 > 6.0 kPa
Toimintakokeiden ongelma on kuitenkin niiden huono herkkyys vaikeaa bulbaaripainot-
teista taudinkuvaa sairastavilla ALS-potilailla. Bulbaaripainotteista taudin kuva sairas-
tavilla ALS-potilailla hengityskyky saattaa olla normaalia, mutta potilaat eivät kykene 
suorittamaan mittauksia luotettavasti kasvojen ja nielun lihasten alentuneen toimintaky-
vyn vuoksi (Pinto ym. 2009; Singh ym. 2011). Tämän ongelman ratkaisemiseksi on eh-
dotettu mm. pallealihaksen ja hermotuksen elektrofysiologisia mittauksia (Sathyaprabha 
ym. 2010), jolla voitaisiin havaita suoraan onko pallealihaksen toiminta heikentynyt. 
Ongelma keuhkojen toimintakokeiden sekä elektrofysiologisten mittausten tekemises-
sä on niiden työläys; luotettavan mittausarvion tekemiseksi tulisi mittaus tehdä koke-
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neen ammattihenkilön toimesta ja mieluiten riittävän usein, jotta ero hengitystoiminnan 
muutoksissa voitaisiin havaita (Crapo ym. 1995; Miller ym. 2005; Schermer ym. 2009; 
Sathyaprabha ym. 2010). Niin ikään hengitysvajauksen oirekuvaa kartoittavat kyselytut-
kimukset ovat osoittautuneet huonoksi tavaksi arvioida hengitysvajauden vaikeutta, sillä 
potilaat kokevat harvoin hengenahdistusta, vaikka keuhkojen toimintakokeilla mitattu-
na hengitysvajaus osoittautuisikin ilmeiseksi (Schiffman ym. 1993; Sathyaprabha ym. 
2010; Singh ym. 2011).
2.2.3. Hengityksen keinotekoinen avustaminen
Mekaaninen hengityslaitehoito voidaan toteuttaa joko kajoavasti (viemällä putki hengi-
tysteihin) tai kajoamatta (kasvoille asetettavan naamarin kautta (non-invasive ventilation 
(NIV)) (Tobin 1994; Truwit ym. 2011). Mekaanisen hengityslaitehoidon tavoite on korjata 
elimistössä vallitseva kaasujenvaihtohäiriö silloin, kun elimistön oma hengitystyö on riit-
tämätöntä (Tobin 1994). Pääasiallinen tarkoitus on huuhdella hiilidioksidin kyllästämää 
alveoli-ilmaa pois ja tuoda happirikasta ilmaa tilalle ja siten mahdollistaa potilaan selviy-
tyminen akuutin hengitysvajauksen yli (Hickling ym. 1990; Amato ym. 1998). 
Mekaaninen hengityslaitehoito voidaan toteuttaa kahdella eri tavalla: kontrolloidussa 
(controlled) hengityksessä laite antaa pakotettuja hengityksiä, kun taas hengitystä tu-
kevassa (assisted) muodossa laite mukailee potilaan omaa hengitystä antaen kullekin 
sisäänhengitykselle painetukea (Tobin 1994). Kajoavassa hoitomuodossa on mahdollista 
käyttää molempia edellä mainittuja hengitysmuotoja, kun taas kajoamattomassa hoidos-
sa kyseeseen tulee lähinnä hengitystä tukeva hoitomuoto (Tobin 1994; Truwit ym. 2011). 
Ilmavirtauksen nopeutta muuttamalla voidaan vaikuttaa hengitettävän ilman määrään, 
kaasujen jakautumiseen keuhkoissa sekä ilmatiepaineeseen (Bonmarchand ym. 1996; 
Verbrugge ym. 2007). Käyttämällä uloshengityksen loppuvaiheessa positiivista ilmatie-
painetta (positive end expiratory pressure, PEEP) vallitsee keuhkoissa koko hengitys-
syklin ajan positiivinen ilmatiepaine, jonka ansiosta voidaan ehkäistä keuhkojen kasaan 
painuminen (Neumann ym. 1999; Verbrugge ym. 2007). PEEP:n käyttö korostuu erityi-
sesti kajoavaa ilmatietä käytettäessä, jolloin äänihuulten ylläpitämä fysiologinen PEEP 
jää pois (Kenn ym. 2011). Ilmatiepaineen kontrollointi on tärkeää, jotta hengitys ja 
kaasujen vaihto olisi tehokasta, mutta vältettäisiin keuhkojen ylivenyttyminen ja keuh-
kovaurio (Verbrugge ym. 2007). Käytännössä keuhkojen ylivenyttymisen ehkäisemisek-
si ilmatiepaine ei saisi nousta yli 35 cmH2O (Marini ym. 1992; Verbrugge ym. 2007).
Viime vuosina on saatu lisää viitteitä siitä, että erityisesti kajoavassa hengityslaitehoidos-
sa tulisi suosia ensisijaisesti potilaan omaa hengitystä tukevaa eikä kontrolloitua hengi-
tysmuotoa (Levine ym. 2008; Sieck ym. 2008). Levine ym. osoittivat, että jo 18 tunnin 
korvaavan hengityslaitehoidon jälkeen pallealihaksen histopatologisissa näytteissä oli 
havaittavissa lihasatrofiaa (Levine ym. 2008). Päiviä jatkuneen hengityslaitehoidon jäl-
keen pallean toiminnan oli havaittu heikentyvän merkittävästi (Levine ym. 2008; Sieck 
ym. 2008). Näin ollen hengityslaitehoidon tulisikin olla mahdollisimman lyhytkestoista, 
jotta potilaan oma hengitystoiminta ja mahdollisuudet vieroittua laitehoidosta eivät heik-
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kenisi. Kajoamattoman hengityslaitehoitotekniikan kehittymisen myötä hoitomuodon 
käyttö onkin yleistynyt niin akuutin kuin kroonisen hengitysvajauksen hoidossa (Simonds 
2003; Antonelli ym. 2007; Kolodziej ym. 2007; O’Neill ym. 2012). Eräissä sairauksissa 
kuten akuutissa sydämen vajaatoiminnassa sekä akuutissa keuhkoahtaumataudin pahene-
misvaiheessa kajoamattoman hengityslaitehoidon on havaittu jopa ehkäisevän kajoavan 
hengityslaitehoidon tarvetta (Brochard ym. 1995; Masip ym. 2005). Kajoavaan hengitys-
laitehoitoon verrattuna kajoamaton hengityslaitehoito on yksinkertaisempi toteuttaa, eikä 
sen käyttöön liity vakavia komplikaatioita (Miller ym. 2005; Truwit ym. 2011). Kajoavan 
hengityslaitehoidon käyttöä puoltavat edelleen vaikea kaasujenvaihtohäiriö, laaja-alaiset 
kirurgiset toimenpiteet sekä tajuttomuus (Hinson ym. 1992). 
2.2.4. Kotikäyttöön soveltuva kajoamaton ja kajoava hengityslaitehoito 
Kotikäyttöön soveltuva hengityslaitehoito on kuluneen 20 vuoden aikana lisääntynyt lä-
hes eksponentiaalisesti (Simonds 2003; Hess 2012). Sairaala- ja kotikäyttöön soveltuvan 
hengityslaitteen perustoimintaperiaate on sama (Tobin 1994; Lofaso ym. 1996; Brown 
ym. 2012). Kuten sairaalahoidossa käytettäviä hengityslaitteita, myös kotikäyttöön so-
veltuvia laitteita voidaan käyttää joko hengitysteihin kajoavasti tai kajoamattakin (Lo-
faso ym. 1996; Ozsancak ym. 2008). Merkittävin ero sairaalakäyttöön ja kotikäyttöön 
soveltuvien laitteiden välillä liittyy siihen, onko kyse elämää ylläpitävästä vai hengi-
tystä tukevasta laitteesta (Brown ym. 2012). Jälkimmäistä laitetta käytetään tavallisesti 
kajoamatta naamarin kautta, kun taas ensiksi mainittu soveltuu niin kajoamattomaan 
kuin kajoavaankin käyttöön (Schönhofer ym. 2002). Kun kyse on hengitystä tukevas-
ta laitteesta, oleellinen piirre on erityisesti laitteen käyttömukavuus, kun taas elämää 
ylläpitävässä laitteessa tärkeintä on potilasturvallisuus (Brown ym. 2012). Elämää yl-
läpitävissä hengityslaitteissa potilasturvallisuudesta huolehtiminen edellyttää laitteilta 
mahdollisuutta hengityksen tarkempaan valvontaan, erityisesti mahdollisuutta kontrol-
loida uloshengitysilman hiilidioksidipitoisuutta, hälytysominaisuuksia sekä usein myös 
lisäakkua (Brown ym. 2012). Karsimalla edellä mainittuja ominaisuuksia on kotihoitoon 
soveltuvista hengityslaitteista saatu keveämpiä, käytännöllisempiä sekä hinnaltaan edul-
lisempia kuin sairaalakäyttöön soveltuvista hengityslaitteista (Brown ym. 2012).  
Eräs merkittävä tekijä, jolla kotihoitoon soveltuvia hengityslaitteita on saatu kevennet-
tyä, on ollut tinkiä laitteiden kyvystä sekoittaa sisäänhengitysilmaan happikaasua (Hess 
2012). Toisin kun sairaalahoidossa olevilla potilailla, joilla on useimmiten ongelmia sekä 
happeutuksessa, että hiilidioksidin poistossa, kotihoidossa olevien potilaiden ongelmana 
on yleensä vain hiilidioksidin kertyminen (Lloyd-Owen ym. 2005; Garpestad ym. 2007; 
Ozsancak ym. 2008; Hess 2012). Käytännössä kotihoitoon soveltuviin hengityslaittei-
siin lisähappi on liitettävissä sisäänhengitysletkustoon erillisen sovittimen kautta. Par-
haimmillaan kotihoitoon soveltuvilla hengityslaitteilla voidaan saavuttaa noin 30 - 50 % 
sisäänhengitysilman happipitoisuus (Thys ym. 2002).
Kolmas merkittävä ero sairaala-, ja kotihoitoon soveltuvien hengityslaitteiden välillä 
liittyy laitteen ja potilaan väliseen letkustoon. Toisin kuin sairaalahoitoon tarkoitetulle 
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hengityslaitteelle, kotihoitoon soveltuvalle hengityslaitteelle on tavallista, että hengitys-
kaasut ohjataan potilaaseen nk. yksöisletkuston kautta (Schönhofer ym. 2002). Yksöis-
letkustoa käytettäessä sisäänhengityskaasut kulkevat laitteesta letkun kautta potilaaseen, 
mutta ulos tulevat hengityskaasut vapautuvat huoneilmaan letkun loppupäähän sijoite-
tun uloshengitysventtiilin kautta (Lofaso ym. 1998). Letkuston keveys helpottaa laitteen 
käyttöä. Samalla on huomioitava, että kaksoisletkuston puuttuessa menetetään mahdol-
lisuus mitata toteutuvia hengitystilavuuksia, mikä vaikuttaa potilasturvallisuuteen erityi-
sesti kajoavaa hengityslaitetta käytettäessä (Brown ym. 2012). 
Yksöisletkustoa käytettäessä uloshengitysventtiilin käyttö on oleellista, jotta voidaan 
ehkäistä potilaan altistuminen CO2-kaasun takaisinhengittämiselle (Ferguson ym. 
1995; Lofaso ym. 1995). Tällöin on lisäksi tärkeää, että uloshengitysventtiili ei aiheu-
ta ylimääräistä ilmatievastusta uloshengitysvaiheessa niin, että potilas altistuisi niin 
kutsutun sisäisen uloshengitysvaiheen loppupaineen (instrinct PEEP) kohoamiselle 
(Lofaso ym. 1998). Erillisen vuotoventtiilin käyttö edellyttää hengityslaitteelta omi-
naisuutta sietää suurtakin ilmavuotoa. Ilmavuodon korvauksessa kotihoitoon soveltu-
vat laitteet ovat usein tehokkaampia kuin sairaalakäyttöön soveltuvat hengityslaitteet 
(Truwit ym. 2011). Kuvassa 1 on esiteltynä yksöisletkuston ja vuotoventtiilin toimin-
taperiaate.
Kuva 1. Kotikäyttöön soveltuvassa hengityslaitehoidossa potilaaseen menevät hengityskaasut 
ohjataan sisäänhengitysletkun kautta uloshengitysventtiilin ollessa suljettuna (ylempi kuva). 
Uloshengityksen aikana ulos tulevat hengityskaasut vapautuvat suoraan huoneilmaan hengitys-
naamarin tai henkitorviavanteen läheisyyteen sijoitetun uloshengitysventtiilin kautta (alempi 
kuva). Kuva muokattu Schönhoferin (Schönhofer ym. 2002) artikkelin pohjalta.
2.2.4.1. ALS ja kajoamaton hengityslaitehoito
Kajoamattoman hengityslaitehoidon käyttö on kolmen viime vuosikymmenen aikana 
lisääntynyt huomattavasti ALS:iin liittyvän hengitysvajauksen palliatiivisessa hoidossa 
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(Chio ym. 2012; O’Neill ym. 2012).  Bourke työryhmineen havaitsi prospektiivisessa 
työssään kajoamattoman hengityslaitehoidon ylläpitävän elämänlaatua sekä parantavan 
elinajan ennustetta erityisesti niillä laitehoitoa käyttävillä ALS-potilailla, joilla ei esiin-
tynyt tai esiintyi vain lieviä bulbaarioireita (Bourke ym. 2006). Sen sijaan voimakkaita 
bulbaarioireita kokeneet potilaat, jotka kykenivät käyttämään kajoamatonta hengitys-
laitetta, kokivat ainoastaan unen laadun paranemista, mutta eivät kokonaisvaltaista elä-
mänlaadun paranemista (Bourke ym. 2006). 
Vastikään julkaistun Cochrane-katsauksen mukaan Bourken tekemä tutkimustyö näyttää 
jääneen ainoaksi luonteeltaan prospektiiviseksi tutkimukseksi koskien ALS:n ja kajoa-
mattoman hengityslaitehoidon yhteisvaikutusta arvioivaksi työksi (Bourke ym. 2006; 
Radunovic ym. 2013). Aiheeseen liittyviä retrospektiivisia tutkimuksia on sen sijaan 
tehty runsaammin (Aboussouan ym. 1997; Kleopa ym. 1999; Aboussouan ym. 2001; 
Lechtzin ym. 2007; Gordon ym. 2012; Radunovic ym. 2013). Tulokset ovat kuitenkin 
olleet ristiriitaisia. Kleopa työryhmineen havaitsi kajoamattoman hengityslaitteen käy-
tön hidastavan hengitysvajauksen etenemistä sekä pidentävän elinaikaa (Kleopa ym. 
1999). Muutama vuotta myöhemmin Aboussaouan työryhmineen havaitsi kuitenkin, 
ettei kajoamaton hengityslaitehoito sittenkään hidasta hengitysvajauksen kehittymistä. 
Sen sijaan kajoamaton hengityslaitehoito hidasti yleisen voimattomuuden tunteen sekä 
elämän hallinnan heikkenemisen etenemistä (Aboussouan ym. 2001). Lechtzin työto-
vereineen puolestaan havaitsi, että kajoamattoman hengityslaitehoidon ennusteeseen 
vaikuttava hyöty saattaisi olla yhteydessä hoidon aloitusajankohdan kanssa. Retrospek-
tiivisessa työssään tutkijat kävivät läpi 92 ALS-potilasta, joille oli aloitettu kajoamaton 
hengityslaitehoito (Lechtzin ym. 2007). He havaitsivat, että ne potilaat joille laitehoito 
oli aloitettu ennen merkittävää hengitysvajauksen kehittymistä (FVC ≥ 65 % viitear-
vosta) ennuste oli merkittävästi parempi kuin potilaiden, joille hoito oli aloitettu vasta 
silloin kun FVC oli alle 65 % viitearvosta. Tutkijat pohtivat, että aikaisempi kajoamat-
toman laitehoidon aloitus mahdollistaisi hengityslihaksille enemmän lepoaikaa ja siten 
lihakset jaksaisivat selviytyä paremmin päiväaikaan ja näin mahdollisesti hengitys-
vajauksen kehittyminen hidastuisi (Lechtzin ym. 2007). Aivan vastikään julkaistussa 
ranskalaisessa seurantatutkimuksessa seurattiin 2037 ALS-potilaan elinajanennustetta 
vuosina 2002–2009 (Gordon ym. 2012).  Tutkimusajanjakson aikana kajoamatonta 
hengityslaitehoitoa käyttävien potilaiden osuus lisääntyi 16 %:sta 51 %:iin. Ajanjakson 
lopussa suhteellinen riski menehtyä puolittui ajanjakson alkuvaiheeseen verrattuna, jol-
loin hengityslaitehoidon käyttö oli myös vähäisempää. Tutkimuksen tulosten tulkintaa 
vaikeuttaa myös muiden hoitojen kehittyminen seuranta-ajanjakson aikana (Gordon ym 
2012).
Georgoulopoulou työryhmineen päätyi puolestaan aivan päinvastaiseen tulokseen äs-
kettäin julkaistussa tutkimusraportissaan, jossa seurattiin 193 ALS-potilaan elinajanen-
nustetta ottamalla huomioon rilutsolin, kajoamattoman hengityslaitehoidon ja ravitse-
mushoidon yhteisvaikutus. Työssään tutkijat havaitsivat rilutsolia käyttävillä potilailla 
kajoamattoman hengityslaitehoidon tarpeen sekä ravitsemushoidon tarpeen viivästyvän 
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merkittävästi (keskimäärin 1.5 v), verrattuna rilutsolista kieltäytyneisiin (keskimäärin 1 
v) potilaisiin (Georgoulopoulou ym. 2013). Tutkijat päättelivätkin, että aiempiin tulok-
siin nojautuen rilutsolia tulisi ensisijaisesti suositella kaikille ALS-potilaille (Georgou-
lopoulou ym. 2013).
Edellä mainittujen tutkimustöiden heikkous on kuitenkin ollut niiden retrospektiivinen 
luonne (Aboussouan ym. 1997; Kleopa ym. 1999; Aboussouan ym. 2001; Lechtzin ym. 
2007; Gordon ym. 2012; Georgoulopoulou ym. 2013). Koska kajoamaton hengityslai-
tehoito on silti näinkin useissa, joskin retrospektiivisissa töissä havaittu lievittävän hen-
genahdistusta ja parantavan elämänlaatua, on uusiin prospektiivisiin tutkumusasetelmiin 
alettu suhtautua yhä kriittisemmin. Nykyään kajoamattoman hengityslaitehoidon aloi-
tusta suositellaankin kaikille hengitysvajauksesta kärsiville ALS-potilaille (Taulukko 1) 
(McVeigh ym. 2010; Andersen ym. 2012).
2.2.4.2. ALS ja kajoava hengityslaitehoito
Kajoavalla hengityslaitehoidolla tarkoitetaan tässä henkitorviavanteen kautta toteutet-
tavaa hengityslaitehoitoa. Kajoavan hengityslaitehoidon esiintyvyydessä ALS-sairau-
den osalta on runsaasti vaihtelua maanosien välillä: USA:ssa kajoavaa hengityslaite-
hoitoa saa noin 10 %:a kaikista ALS-potilaista, kun taas Japanissa kajoavan hengitys-
laitehoidon osuus on n. 30 % kaikista ALS-tapauksista (Atsuta ym. 2009; Chio ym. 
2010). Euroopassa puolestaan esiintyvyydessä on eroja maiden välillä (Spataro ym. 
2012). Toisin kuin kajoamaton hengityslaitehoito, kajoava hengityslaitehoito on elämää 
ylläpitävää hoitoa (Spataro ym. 2012). Kajoava hengityslaitehoito ei pysäytä ALS:n 
etenemistä, ja näin ollen riskinä on, että potilaista tulee ajan myötä täysin ulkopuolises-
ta avusta, ravitsemuksesta sekä hengityskoneesta riippuvaisia (Hayashi ym. 2003). Täl-
laista tilaa, jossa potilas elää täysin liikkumattomana hengityslaitteen varassa kutsutaan 
loukkuhalvaukseksi. Loukkuhalvaus on sekä inhimillisesti että eettisesti monella tapaa 
pulmallinen tilanne. Monet tahot suhtautuvatkin kriittisesti kajoavan hengityslaitehoi-
don aloittamiseen ALS-potilailla, sillä se mahdollistaa potilaan ajautumisen loukkuhal-
vaustilaan.
Kajoavan hengityslaitehoidon esiintyvyyden eroja on selitetty myös maanosien välisillä 
kulttuurisilla eroilla (Smyth ym. 1997; Borasio ym. 1998; Rabkin ym. 2013). Siinä mis-
sä amerikkalaiset ja eurooppalaiset neurologit korostavat potilaan itsemääräämisoikeut-
ta, Japanissa valinnan tekee ensisijaisesti hoitava neurologi (Rabkin ym. 2013). Neuro-
logeille tehdyn haastattelututkimuksen perusteella amerikkalaisista neurologeista lähes 
80 % ei suositellut omille potilailleen kajoavaa hengityslaitehoitoa, kun vastaava luku 
Japanissa oli vain 36 %:a (Rabkin ym. 2013).  Nykysuosituksissa korostetaan moniam-
matillisen työryhmän merkitystä sekä eri hoitomuodoista kertomista potilaalle ja hänen 
läheisilleen (Miller ym. 2009; McVeigh ym. 2010; Andersen ym. 2012).
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2.3. PERUSAINEENVAIHDUNTA JA SEN ERITYISPIIRTEET ALS-
SAIRAUDESSA
2.3.1. Perusaineenvaihdunta
Ravinnossa energia esiintyy kolmessa muodossa: hiilihydraatteina, rasvoina ja proteii-
neina. Elimistössä näistä saatava energia sidotaan joko suoraan korkeaenergisiin aden-
osiinitrifosfaatti (ATP) -yhdisteisiin tai varastoidaan triglyserideinä rasvakudokseen tai 
glykogeenina maksa- ja lihaskudokseen myöhempää käyttöä varten (Leyva ym. 2003). 
Energiaa, joka kuluu elintärkeiden elintoimintojen ylläpitoon, kutsutaan perusaineen-
vaihdunnaksi (PAV) (Harris ym. 1918; Ben-Porat ym. 1983; Ravussin ym. 1986). 
PAV kuluttaa energiaa levossa olevalla terveellä aikuisella keskimäärin noin 1600 kcal/vrk 
(Haugen ym. 2003; Wang ym. 2010). Tätä kutsutaan myös lepoenergiankulutukseksi (res-
ting energy expenditure, REE). Valtaosan (60–70 %) PAV:ssa kuluvasta energiasta käyttä-
vät sydän, aivot, maksa ja munuaiset (Miller ym. 1953; Wang ym. 2010). Lihaskudoksen 
on arvioitu kuluttavan levossa n. 20 % PAV:sta (Zurlo ym. 1990). Aikuisella ihmisellä PAV 
ei juuri vaihtele (Rumpler ym. 1990; Black ym. 2000; Haugen ym. 2003). Haugen työryh-
mineen mittasi PAV:aa kahtena eri vuorokauden aikana; aamulla ja iltapäivällä ja havaitsi 
PAV:n olevan alhaisimmillaan aamulla (1500 kcal/vrk ± 35 kcal/vrk), kiihtyvän sitten kes-
kimäärin n. 100 ± 35 kcal:lla/vrk iltapäivää kohden aiheuttaen n. 6 prosentin muutoksen 
aamumittaukseen verrattuna (Haugen ym. 2003). PAV:n on eri tutkimuksissa todettu vaih-
televan päivästä toiseen keskimäärin 2–10 % (Rumpler ym. 1990; Black ym. 2000).
Arvioitaessa vuorokautista kokonaisenergian kulutusta (total energy expenditure, TEE) 
myös liikunnan (activity-induced energy expenditure, AEE) ja aterioinnin (dietary-in-
duced thermogenesis, DIT) (Acheson ym. 1984; Jequier 1986; Stein ym. 1987; Laforgia 
ym. 1997) aiheuttama PAV:n hetkellinen lisääntyminen on otettava huomioon. Raskas 
liikuntasuoritus voi aiheuttaa PAV:aan jopa 50 % energiankulutuksen lisäyksen (Stein 
ym. 1987; Laforgia ym. 1997). Aterioinnin on puolestaan arvioitu aiheuttavan PAV:aan 
n. 10 % lisäyksen (Acheson ym. 1984; Jequier 1986). Aterioinnin aiheuttamaan ener-
gian kulutuksen lisäykseen vaikuttavat aterian koko, ravinnon energiakoostumus, sekä 
yleinen ravitsemustila (Bursztein 1989). Tällöin elimistön vuorokautinen kokonaisnai-
senergiankulutus saadaan laskettua kertomalla REE luvulla 1.2–2.5. Kertoimen suuruu-
den määrittelee liikunnan luonne sekä liikuntaan vuorokaudessa käytetty aika (van Baak 
1999; Ainsworth ym. 2000). 
2.3.2. Poikkeava perusaineenvaihdunta
Tutkijat Harris ja Benedict havaitsivat jo lähes sata vuotta sitten PAV:n olevan suoraan 
verrannollinen tutkittavan sukupuolen, pituuden ja painon kanssa. Sen sijaan iän suhteen 
PAV oli kääntäen verrannollinen. Tuloksistaan tutkijat määrittelivät laskentakaavat PAV 
määrittämiseksi sekä miehille että naisille (Harris ym. 1918). Vaikka laskentakaavoja 
on tuon ajan jälkeen kehitetty useita, (Fleisch 1951; Atinmo ym. 1985; Owen ym. 1986; 
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Owen ym. 1987; Mifflin ym. 1990), on Harris-Benedictin luoma yhtälö edelleen kliini-
sessä käytössä. Koska myöhemmissä PAV:aa koskevissa mittauksissa on havaittu useiden 
eri sairaustilojen aiheuttavan muutoksia Harris-Benedictin määrittelemään laskennalliseen 
PAV:aan, PAV:aa on alettu kutsua joko kiihtyneeksi (hypermetabolism) tai hidastuneeksi 
(hypometabolism) sen mukaan, kuinka mitattu PAV poikkeaa Harris-Benedictin yhtälöllä 
lasketusta PAV:sta. Nykysuositusten mukaan energiankulutus tulisikin eri sairaustilojen 
yhteydessä ensisijaisesti mitata, sillä muuten laskentakaavojen käyttö saattaa johtaa vir-
heelliseen energiatarpeen arvioon (Westenskow ym. 1988; McClave ym. 1998).
2.3.3. Energiatasapaino ja sen säätely
Silloin kun elimistö kuluttaa kaiken aterioinnin yhteydessä hankitun energiamäärän, sa-
notaan elimistön olevan energiatasapainossa. Energiatasapainon säätely ja siten painon 
ylläpitäminen on monimutkainen tapahtuma, jota ohjaa aivojen tyviosissa sijaitseva ra-
vinnonsäätelykeskus (Schwartz ym. 2000; Woods ym. 2008). Erityisessä roolissa ovat 
hormonaaliset välittäjäaineet, jotka ohjaavat elimistön ravinnon ottoa aiheuttaen vuoroin 
nälän ja vuoroin kylläisyyden tunnetta (Cummings ym. 2001; Friedman 2002; Woods 
ym. 2006; Raybould 2007). Tällaisia hormoneja ovat mm. mahalaukun ja pohjukaissuo-
len erittämä greliini (Cummings ym. 2001), pohjukaissuolen erittämä kolekystokiniini 
(Raybould 2007), haiman Langerhansin solujen erittämät insuliini ja glukagoni (Woods 
ym. 2006), sekä rasvasolujen erittämä leptiini (Friedman 2002).
Positiivisella energiatasapainolla tarkoitetaan tilaa, jossa elimistön energian saanti on 
suurempaa kuin kulutus (Webber 2003). Kulutuksen pieneneminen voi olla seurausta hi-
dastuneesta PAV:sta tai vähentyneestä fyysisestä aktiivisuudesta (Baron 1956; Ravussin 
ym. 1988; Webber 2003). Positiivisen energiatasapainotilan jatkuessa pitkään seurauk-
sena on ylimääräisen energian kertyminen erityisesti maksaan ja rasvakudokseen ja sen 
myötä painon nousu (Webber 2003). Painon nousu on lisääntyvä kansantaloudellinen 
ongelma. Yksinomaan BMI:n nousun yli 30 kg/m2 on havaittu vähentävän elinajan en-
nustetta keskimäärin 2–4 v ja nousu yli 40 kg/m2 jopa 8–10 vuotta (Whitlock ym. 2009).
Negatiivisella energiatasapainolla tarkoitetaan vuorostaan tilaa, jossa elimistön energian 
saanti on vähäisempää kuin kulutus. Ruoan puutteesta johtuva aliravitsemus on yhä merkit-
tävä lapsi- ja äitikuolleisuuden syy alikehittyneissä maissa (Black ym. 2008). Kehittyneissä 
maissa ruoan puutteesta johtuvan aliravitsemuksen ajatellaan olevan syömishäiriöitä (Walsh 
ym. 2000) lukuun ottamatta harvinaista. Negatiivisen energiatasapainon taustalla voi myös 
olla joko lisääntynyt PAV, kuten elimistön vaikeassa vammassa tai tulehdustilassa (Weiss-
man ym. 1986; Brandi ym. 1997), eräissä syöpäsairauksissa kuten keuhkosyövässä (Hansell 
ym. 1986; Fredrix ym. 1991) tai suoliston imeytymishäiriötiloissa (Kastin ym. 2002).
2.3.4. Perusaineenvaihdunta ALS-potilailla
Aliravitsemusta ja painon laskua esiintyy eri lähteiden mukaan 15–55 %:lla ALS-poti-
laista (Slowie ym. 1983; Desport ym. 2000; Greenwood 2013; Holm ym. 2013). Alira-
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vitsemuksen taustalla on usein monen tekijän yhteisvaikutus. Aivohermojen vaurioitues-
sa ja sairauden edetessä ruoan pureskelu ja muokkaus suussa heikkenee ja samalla nie-
leminen vaikeutuu (Robbins 1987). Toisaalta sairauden vaikeuttaessa raajojen toimintaa 
ruoan valmistaminen ja käsittely vaikeutuu. Yhdessä raskaan henkisen kuormituksen 
kanssa myös ruokahalu heikkenee (Holm ym. 2013). ALS-potilaan painon laskun on 
osoitettu olevan itsenäinen ennusteeseen vaikuttava tekijä (Kasarskis ym. 1996; Desport 
ym. 1999; Desport ym. 2008).
Kuluneen 20 vuoden aikana tutkimuksissa on saatu lisää viitteitä siitä, että ALS-sairau-
dessa PAV olisi kiihtynyt terveisiin henkilöihin verrattuna (Kasarskis ym. 1996; Desport 
ym. 2001; Desport ym. 2005; Bouteloup ym. 2009). Kiihtyneen PAV:n on yhdessä vai-
keutuneen nielemisen kanssa arveltu johtavan aliravitsemukseen. Vuonna 1996 Kasas-
kis työtovereineen mittasi epäsuoraa kalorimetriaa hyväksi käyttäen kuuden kuukauden 
ajanjaksoissa 16 ALS-potilaan PAV:n ja havaitsi PAV:n kiihtyvän sairauden edetessä ja 
hengityksen vaikeutuessa. He esittivät teorian, että kiihtynyt PAV johtuisi heikentyvästä 
hengitystoiminnasta elimistön käyttäessä energiaa yhä enemmän heikentyvän hengitys-
toiminnan ylläpitoon (Kasarskis ym. 1996). Heidän teoriaansa tuki muutamaa vuotta 
aiemmin vuonna 1991 Schimizun työryhmän tekemä koe, jossa tutkijat mittasivat 11 
kajoavaa hengityslaitetta käyttävän ALS-potilaan PAV:n ja havaitsivat sen olevan kes-
kimäärin 11–27 % vähäisempää kuin Harris-Benedictin menetelmällä laskettu energian 
tarve (Shimizu ym. 1991). Alentunutta energiankulutusta tutkijat perustelivat sillä, että 
heidän mittaamansa potilaat olivat täysin liikkumattomia ja hengityslaiteriippuvaisia, 
jolloin energiaa ei potilailla kulunut lihaksiston ja hengitystoiminnan ylläpitoon (Shi-
mizu ym. 1991). 
Sittemmin Schimizun työtä on arvosteltu erityisesti siksi, että heidän tutkimansa potilaat 
olivat tutkimushetkellä merkittävän alipainoisia (keskimääräinen painoindeksi vain 15.3 
± 2.5 kg/m2) (Desport ym. 2001). Alentunut PAV olisikin johtunut merkittävästä aliravit-
semuksesta eikä niinkään hengityslaitteen käytöstä. Desport työryhmineen mittasi epä-
suoraa kalorimetria apuna käyttäen 62 ALS-potilaan energiankulutusta ja havaitsi PAV:n 
olevan noin 10 % suurempi kuin Harris-Benedictin yhtälöllä laskettu energian kulutus 
(Desport ym. 2001). Tutkijat havaitsivat kiihtyneen PAV:n olevan yhteydessä suureen 
veren valkosolulukemaan ja erityisesti neutrofiilien määrään. Tutkijat esittivät teorian 
valkosolujen aineenvaihdunnan muutoksista, jotka johtaisivat hermosolujen lisäänty-
neeseen sytokiinien eritykseen ja näin hermosolujen tuhoutumiseen, mikä puolestaan 
kiihdyttäisi PAV:aa. Myöhemmissä tutkimuksissa PAV:n on havaittu olevan systemaatti-
sesti kiihtynyt, mutta selkeää selitystä ilmiölle ei silti ole esitetty (Bouteloup ym. 2009). 
Toisaalta Schimizun työ lienee edelleen ainoa, jossa PAV on mitattu täysin hengityslait-
teen varassa eläviltä ALS-potilailta (Shimizu ym. 1991).
2.3.5. Ravitsemushoito ALS-potilailla
Nielemisvaikeuden myötä ALS-potilas altistuu herkemmin ruoan takertumiselle yläni-
eluun ja vaikeimmissa tapauksissa ruoka voi joutua myös hengitysteihin, mikä altistaa 
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keuhkokuumeelle (Bevan ym. 1989). Vatsanpeitteiden läpi asetettava enteraalinen ravit-
semusletku (percutaneous endoscopic gastrotomy (PEG)) on osoittautunut hyvin siede-
tyksi ja turvalliseksi hoitomuodoksi ALS-potilailla nenämahaletkun kautta toteutettavan 
ravitsemushoitoon verrattuna (Shaw ym. 2006; Spataro ym. 2011; Czell ym. 2013). Eri-
tyisesti bulbaaripainotteisilla ALS-potilailla PEG-letkun kautta toteutetulla ravitsemus-
hoidolla on voitu ehkäistä painon laskua (Strong ym. 1999). Shaw työryhmineen havait-
si elinajan ennusteen olevan merkittävästi (keskimäärin n. 7 kk:ta) parempi PEG-letkun 
kautta ravituilla ALS-potilailla nenämahaletkun kautta toteutettuun ravitsemushoitoon 
verrattuna (Shaw ym. 2006). Vastaavanlaiseen tulokseen päätyi Spataro työtovereineen, 
joka havaitsi elinajan ennusteen lisääntyvän keskimäärin kuudella kuukaudella (Spataro 
ym. 2011). Chio puolestaan havaitsi ennusteen kohenevan erityisesti silloin, kun ravitse-
mus päästiin aloittamaan varhaisessa vaiheessa ennen painon merkittävää pienenemistä 
(Chio ym. 1999). Tutkimusten heikkoutena on ollut kuitenkin niiden retrospektiivinen 
luonne, jolloin ainoaksi mahdollisuudeksi on jäänyt verrata takautuvasti elinaikatietoja 
PEG-letkua käyttävien ja siitä kieltäytyneiden kesken (Mazzini ym. 1995; Finocchiaro 
ym. 1997; Chio ym. 1999; Spataro ym. 2011). Sokkoutettujen seurantatutkimusasetel-
mien tekeminen PEG-letkun hyötyjen ja haittojen osoittamiseksi on kuitenkin katsottava 
nykyajan ALS-potilaan oireenmukaisessa hoidossa epäeettiseksi, joten täyttä varmuutta 
PEG-letkun hyödyistä tuskin koskaan saadaankaan. Sen sijaan vakavia komplikaatioita 
PEG-letkun laittoon liittyen ei ole raportoitu (Spataro ym. 2011), joten nykysuositusten 
mukaan PEG-letkua tulisi suositella kaikille ALS-diagnoosin saaneille potilaille, joil-
la nieleminen on vaikeutunut (Andersen ym. 2012; Muscaritoli ym. 2012; Greenwood 
2013). Sen sijaan suonen sisäistä ravitsemusta tulisi suosia vain poikkeustapauksissa 
(Greenwood 2013).
2.4. PERUSAINEENVAIHDUNNAN MÄÄRITTÄMINEN 
EPÄSUORALLA KALORIMETRIAMENETELMÄLLÄ
Epäsuoran kalorimetrian toiminta-ajatus perustuu aineenvaihdunnan yhteydessä kulu-
van hapen (VO2) ja tuotetun hiilidioksidin (VCO2) mittaamiseen hengityskaasuseoksesta 
(Ferrannini 1988; Takala 1991; Branson ym. 2004). PAV:n kuluttama energia voidaan 
laskea näiden tietojen pohjalta. Yksinkertaisin sovellus epäsuorasta kalorimetriasta on 
nk. kymometri, jossa VO2 -mittaus perustuu hapen mittaamiseen erillisestä happisäiliös-
tä (Makita ym. 1990). Tällöin tutkittavan hengittäessä happea hapen tilavuuden pienene-
minen säiliössä saadaan suoraan kirjattua ajan funktiona eli VO2:na. Mittausasetelman 
tulee olla suljettu, jotta kaikki VO2 saadaan mitattua. Koska mittausasetelma on suljettu, 
tulee lisäksi varmistaa, ettei tutkittava altistu hiilidioksidin takaisinhengitykselle. Näin 
ollen VCO2 tulee imeyttää kalsiumhydroksidi- tai natriumhydroksidirakeisiin. Mene-
telmää kutsutaan suljetuksi epäsuoraksi kalorimetriaksi (Fowler ym. 1957; Makita ym. 
1990). 
Kymometri on varhaisimpia sovelluksia epäsuorasta kalorimetriasta, eikä sillä ollut 
sen varhaisessa vaiheessa mahdollisuutta mitata VCO2:n määrää (Harris ym. 1918; 
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Fowler ym. 1957). Vaikka kymometrin mittausasetelma on suhteellisen tarkka, on se 
jossain määrin haasteellinen toteuttaa (Makita ym. 1990). Kymometrin tarkkuutta häi-
ritsee erityisesti, mikäli suljettuun piiriin tulee pienikin vuoto esim. jos huulet eivät 
ole riittävän tiiviisti mittalaitteen ympärillä. Keskimäärin kymometrilla mitattu PAV 
poikkeaa noin 5–12 % avoimella epäsuoralla kalorimetrilla mitatusta PAV:sta (Fowler 
ym. 1957). Nykyisin saatavilla olevilla kalorimetreillä voidaan mitata sekä VO2 että 
VCO2, joiden mittaus perustuu kaasujen pitoisuuksien mittaamiseen uloshengitettä-
västä kaasuseoksesta. Menetelmää kutsutaan avoimeksi epäsuoraksi kalorimetriaksi 
(Meriläinen 1987; Ferrannini 1988; Takala 1991; Branson ym. 2004; Sundström ym. 
2013). 
2.4.1. Kaupallinen epäsuora kalorimetrialaite Deltatrac®
Deltatrac-metaboliamonitori on kaupallinen avoin epäsuora kalorimetri, jolla voidaan 
mitata elimistön hengityskaasujen vaihtoa niin itsenäisesti hengittäviltä henkilöiltä (nk. 
kupumenetelmä) kuin hengityslaitehoidossa olevilta potilailta (nk. hengityslaitemene-
telmä) (Meriläinen 1987; Takala 1991). Käytännössä VO2- ja VCO2-mittaus perustuu 
niiden pitoisuuksien mittaamiseen hengityskaasuseoksesta (Meriläinen 1987; Meriläin-
en 1988; Meriläinen 1989). Deltatrac-metaboliamonitorissa on molemmille kaasuille 
omat mittausanturit. Happipitoisuuden (FO2) mittausanturin toiminta perustuu hapen 
paramagneettisen ominaisuuden hyväksikäyttöön magneettikentässä (Meriläinen 1988). 
Hiilidioksidipitoisuuden (FCO2) mittausanturin toiminta perustuu puolestaan hiilidioksi-
dimolekyylin ominaisuuteen absorboida infrapunavalosta tiettyä aallonpituutta (4.3 μm) 
(Meriläinen 1987; Takala 1991).
Deltatrac-metaboliamonitorin mittaustarkkuutta VO2:lle ja VCO2:lle on arvioitu useis-
sa sekä kokeellisissa in vitro, että kliinisissä in vivo tutkimuksissa (Takala ym. 1989; 
Phang ym. 1990; Weissman ym. 1990; Tissot ym. 1995). Takala työtovereineen ja 
Weissman työtovereineen arvioivat laboratorio-olosuhteissa eri ilmatiepaineiden sekä 
lisähapen aiheuttamaa muutosta mitatuissa VO2- ja VCO2-tuloksissa poltettaessa joko 
etanolia tai metanolia ja havaitsivat tulosten poikkeavan enintään 7 % laskennallisista 
arvoista (Takala ym. 1989; Weissman ym. 1990). Sen sijaan, kun sisäänhengitetyn ha-
pen osuus (FiO2) nostettiin yli 80 %:n, mitattu VO2 poikkesi yli 16 % laskennallisesta 
arvosta (Takala ym. 1989). Tutkijat päättelivätkin, että Deltatrac-metaboliamonitoria voi 
luotettavasti käyttää FiO2:n pitoisuuden ollessa alle 60 % (Takala ym. 1989; Weissman 
ym. 1990). Phang työryhmineen puolestaan vertasi Deltatrac-metaboliamonitoria toi-
seen vastaavaan epäsuoraan kalorimetriin (SensorMedics 2900 Metabolic Measurement 
Cart; SensorMedics, Loma Linda, Yhdysvallat) myös koeolosuhteissa, mutta ei havain-
nut mitatuissa VO2- ja VCO2-arvoissa merkittävää eroa kun FiO2:n oli alle 60 % (Phang 
ym. 1990). Tissot ym. vertasivat Deltatrac-metaboliamonitoria menetelmään, jossa hen-
gityskaasut kerättiin kokonaisuudessaan erilliseen säiliöön, josta VO2 ja VCO2 mitattiin 
erikseen massaspektrometrilla (Douglas bag method) (Tissot ym. 1995). Tutkijat eivät 
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havainneet mitatuissa VO2- ja VCO2-tuloksissa eroa ja pitivät Deltatrac-metaboliamoni-
toria luotettavavana mittauslaitteena (Tissot ym. 1995). 
Myöhemmissä tutkimuksissa Deltatrac-metaboliamonitoria on käytetty verrokkimene-
telmänä uudemmille epäsuorille kalorimetreille (Kato ym. 2002; McLellan ym. 2002; 
Stewart ym. 2005; Sundström ym. 2013). Erityisen tarpeen uusien laitteiden kehittä-
miselle on aiheuttanut Deltatrac-metaboliamonitorin valmistuksen loppuminen (Sund-
ström ym. 2013). Samalla uusien laitteiden kehitystyössä on pyritty kevyempiin ja edul-
lisempiin laitteisiin, lyhyempiin mittausaikoihin, sekä mahdollisuuteen mitata kaasujen 
vaihtoa esim. fyysisen suorituksen aikana (Kato ym. 2002; Stewart ym. 2005). Myö-
hemmin markkinoille tulleiden epäsuorien kalorimetrien ongelmana on kuitenkin ol-
lut niiden mittausluotettavuuden varsin suuri vaihtelu laitteiden välillä (Sundström ym. 
2013). Sundström ym. havaitsivat uudella epäsuoralla kalorimetrialla mitatussa PAV:ssa 
jopa 64 %:n vaihtelua verrattuna Deltatrac-metaboliamonitorilla mitattuun tulokseen 
(Sundström ym. 2013). Tako ym. havaitsivat toisen uuden epäsuoran kalorimetrin (Me-
tavine® Metavine; Vine, Tokyo, Japan) korreloivan hyvin (r = 0.65, p < 0.001) Del-
tatrac-metaboliamonitorin kanssa silloin kun PAV vaihteli välillä 800–1500 kcal. Sen 
sijaan korrelaatio huononi kun mitattiin pienempiä tai suurempia PAV:a kuin edellä 
mainittu mittausväli (Kato ym. 2002). Stewart ym. vertasivat puolestaan käsikäyttöisen 
(MedGem® (HealtheTech, Golden, Colorado) epäsuoran kalorimetrin mittausluotetta-
vuutta Deltatrac-metaboliamonitorin kanssa siten, että tutkittavan VO2 ja VCO2 mitat-
tiin samanaikaisesti sekä tutkittavalla laitteella että Deltatrac-metaboliamonitorilla kun 
tutkittava oli koko ajan kuvun alla (Stewart ym. 2005).  Mittaustuloksissa tutkijat eivät 
havainneet merkittävää eroa siinä, käytettiinkö käsikäyttöistä epäsuoraa kalorimetria vai 
Deltatrac-metaboliamonitoria (Stewart ym. 2005).
2.4.1.1. Kupumenetelmä
Mitattaessa kaasujen vaihtoa ja energian kulutusta itsenäisesti hengittävältä koehenkilöl-
tä, peitetään tutkittavan pää kuvulla ja tutkittava hengittää kuvun sisäänvirtausaukosta 
virtaavaa ulkoilmaa. VO2 ja VCO2 mitataan tutkittavan uloshengitysilmasta, joka oh-
jataan Deltatrac-metaboliamonitoriin imemällä kuvun alle tietty vakio ilmavirtaus Q, 
johon uloshengityskaasut sekoittuvat (Kuva 2 a kupumenetelmä). Ilmavirtauksen on ol-
tava riittävän suuri, jotta se huuhtoisi kuvun sisällä olevaa kaasuseosta, muttei toisaalta 
liiallinen, jottei kaasuseos tarpeettomasti laimene. Deltatrac-metaboliamonitorissa on 
käytössä neljä eri vakiovirtausta (3, 12, 40 ja 80 l/min). Vakiovirtauksen nopeus valitaan 
laitevalmistajan ohjeen mukaan tutkittavan painoon perustuen: alle 3 kg painavilla vas-
tasyntyneillä tulisi käyttää < 3 l/min, kun taas normaalipainoisilla aikuisilla laitevalmis-
taja suosittaa 40 l/min virtauksen käyttöä. 80 l/min virtausta tulisi käyttää vain yli 120 
kg painavilla tutkittavilla (Meriläinen 1987; Takala 1991). 
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Kuva 2 a) Kupumenetelmä: Tutkittavan pää on peitetty (tässä muovisella) kuvulla. Kuvun alle 
imetään vakiovirtaus Q, johon tutkittavan hengityskaasut sekoittuvat. Kaasuseos ohjataan Del-
tatrac-metaboliamonitoriin O2 ja CO2 pitoisuuksien mittausta varten (Meriläinen 1987; Takala 
1991).
2.4.1.2. Hengityslaitemenetelmä
Hengityslaitehoidossa olevalta potilaalta hengityskaasujen kerääminen tapahtuu si-
ten, että hengityslaitteen uloshengitysletkuun saapuvat tutkittavan uloshengityskaasut 
ohjataan erillisen letkun kautta Deltatrac-metaboliamonitoriin (kuva 2 b). Toisin kuin 
kupumenetelmällä mitattaessa, jolloin hengityskaasut sekoittuvat vakiovirtaukseen, on 
uloshengitysvirtaus hengityslaitehoidon aikana jaksottaista. Näin ollen hengityskaasut 
on ohjattava erillisen sekoituskammion läpi O2- ja CO2-pitoisuuksien tasaamiseksi 
(Meriläinen 1987; Takala 1991).
Kuva 2 b) Hengityslaitemenetelmä: Hengityskaasuseos kerätään liittämällä hengityslaitteen 
ulostuloletku Deltatrac-metaboliamonitoriin. O2-, ja CO2-pitoisuuksien tasaamiseksi hengitys-
kaasut ohjataan Deltatrac-metaboliamonitorissa erillisen sekoituskammion läpi. Kuvat 2 a ja b 
julkaistu GE Healthcare:n luvalla.
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2.4.2. Perusaineenvaihdunnan laskeminen VCO2- ja VO2-tuloksista
Deltatrac-metaboliamonitorissa VCO2:n laskenta perustuu hiilidioksidin pitoisuuden 
mittaamiseen sekä sisään (FiCO2), että uloshengityskaasuseoksesta (FeCO2). Tällöin 
VCO2 = Ve* FeCO2 – Vi * FiCO2, missä Vi on sisäänhengitys- ja Ve uloshengityskaasun 
tilavuus. Käytännössä ulkoilman eli sisäänhengitetyn FiCO2:n pitoisuus on alle 0.03 % 
ja voidaan näin ollen pyöristää nollaksi (Takala 1991). Tällöin kaava supistuu muotoon 
VCO2 = FeCO2 * Ve.  Deltatrac-metaboliamonitorissa uloshengityskaasut sekoittuvat 
ennalta määrättyyn vakiovirtaukseen Q, jolloin Ve voidaan korvata Q:lla, ja kaava saa 
muodon VCO2 = FeCO2 * Q.
VO2 saadaan laskettua vastaavasti sisään- ja uloshengityskaasun happipitoisuuksista 
seuraavasti VO2 = Vi * FiO2 – Ve * FeO2. Vi ja Ve saadaan puolestaan ratkaistua Haldanen 
muunnosyhtälöstä, joka olettaa, että keuhkoissa vaihtuvat ainoastaan O2- ja CO2-kaasut. 
Tällöin (1 – FiO2)  * Vi = (1 – FeO2 – FeCO2) * Ve. Ratkaisemalla jälkimmäisestä yhtälöstä 
Vi, saadaan VO2 yhtälö kirjoitettua muotoon: VO2 = Ve * [FiO2 – FeO2 – (FiO2 * FeCO2)]/
(1 – FiO2). Vastaavasti kuin VCO2:ta laskettaessa Ve voidaan korvata kupumenetelmää 
käytettäessä virtauksella Q (Takala 1991). 
Aineenvaihdunnassa energiana käytetyn proteiinin kokonaismäärä saadaan laskettua 
virtsaan vuorokaudessa erittyneen typen määrästä (Nurea). Kun VO2, VCO2 sekä virtsaan 
vuorokaudessa erittynyt Nurea tunnetaan, saadaan taulukon 1 arvoja apuna käyttäen las-
kettua energian kulutus. Yhtälöä kutsutaan laatijansa mukaan Weirin yhtälöksi (Weir 
1949).
PAV (kcal/vrk) = 3.941 VO2 + 1.11 VCO2 – 2.17 Nurea (Weir 1949).
2.4.3. Epäsuora kalorimetria ja mittaustarkkuus
VO2:n ja VCO2:n mittaukseen liittyy joukko virhelähteitä, jotka on otettava huomioon 
sekä mittausta suoritettaessa, että tuloksia tulkittaessa (Ferrannini 1988; Takala 1991). 
Epäsuora kalorimetria on erityisen herkkä mitattavien kaasupitoisuuksien muutoksille. 
Tämän vuoksi kaasuvuodot kupumenetelmällä ja hengityslaitemenetelmällä mitattaessa 
on pyrittävä ehkäisemään mahdollisimman huolellisesti. Kupumenetelmää käytettäessä 
tutkittavan ylävartalo tulee peittää mahdollisimman huolellisesti erityisellä muovipei-
tolla, joka on toisesta reunastaan kiinnitetty kupuun. Vastaavasti hengityslaitetta käytet-
täessä letkujen tiiviys (erityisesti uloshengitysletkun tiiviys) tulee tarkistaa ennen mit-
tauksen aloittamista. Toinen virhelähde liittyy kaasujen laimenemiseen. Kupumenetel-
mällä mitattaessa tulee virtausnopeus Q valita tutkittavan painon mukaan. Liian suuren 
virtausnopeuden käyttö esim. pienillä lapsilla aiheuttaa kaasujen laimenemisen ja näin 
ollen erheellisen pienen mittaustuloksen VO2- ja VCO2-arvoissa (Meriläinen 1987). Kol-
mas mittaustarkkuuteen vaikuttava virhe liittyy lisähapen käyttöön. Mitä korkeampaa 
happilisää käytetään, sitä pienemmäksi muuttuu Haldanen muunnosyhtälön nimittäjän 
arvo (1 – FiO2). Aiempien tutkimusten perusteella sisäänhengitettävää  happipitoisuutta 
ei suositella nostettavan yli 60 %:n (Weissman ym. 1990; Takala 1991; Branson ym. 
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2004). Neljäs huomioon otettava seikka liittyy kaasujen puristuvuuteen hengityslaite-
hoidossa olevilla potilailla. Koska Deltatrac-metaboliamonitori mittaa hapen ja hiili-
dioksidin kaasupitoisuuksia, erityinen virheen riski liittyy laskennalliseen VO2-mittauk-
seen. Sisäänhengityksen aikana hengityslaiteella avustetun sisäänhengityspaineen olles-
sa ulkoilmanpainetta korkeampi kaasu puristuu paineen vaikutuksen vuoksi pienempään 
tilavuuteen aiheuttaen näin nousun myös mitatussa happipitoisuudessa. Kaasun puristu-
vuudesta aiheutuva erheellinen happipitoisuuden nousu aiheuttaa näin myös erheellisen 
nousun laskennallisessa VO2:ssa (Meriläinen 1987; Takala 1991). Tämän vuoksi Del-
tatrac-metaboliamonitorissa kaasujen puristuvuus on huomioitu erillisellä korjausyhtä-
löllä. Takala työtovereineen arvioi Deltatrac-metaboliamonitorin mittausluotettavuutta 
laboratorio-olosuhteissa käyttämällä korkeita ilmatiepaineita. Tutkimuksessaan he eivät 
havainneet mittaustarkkuuden muuttuvan korkeitakaan sisään- (vaihteluväli 13–63 cm-
H2O) tai uloshengityspaineita (vaihteluväli 0–20 cmH2O) käytettäessä kun korjausyhtä-
löä käytettiin (Takala ym. 1989). Keskimääräinen virhe mitatussa VO2:ssa oli 4 ± 2 % ja 
VCO2:ssa oli 3 ± 1 % kun huippuilmatiepaine nostettiin 63 cmH2O:n tasolle.
2.4.4. Epäsuora kalorimetria ja tulosten tulkinta
Tulkittaessa epäsuoralla kalorimetriamenetelmällä laskettuja energiankulutusarvoja, tu-
lee erityisesti kiinnittää huomiota laskennalliseen RQ-arvoon (Ferrannini 1988; Takala 
ym. 1989; Branson ym. 2004). Käytännön kliinisessä työssä PAV:aa laskettaessa RQ:n 
tulisi vaihdella välillä 0.707–1 ja VCO2- sekä VO2-mittausarvojen vaihtelun tulisi olla 
yhtäjaksoisesti 5 min ajan alle 10 %, jotta mittaus voidaan tulkita luotettavaksi (Mc-
Clave ym. 2003). Mikäli hengitystoiminnan voidaan katsoa olevan normaali, mutta siitä 
huolimatta RQ saa arvoja alle 0.707, voi liian alhainen VCO2 olla seurausta elimistössä 
vallitsevasta paastotilasta, jolloin elimistö muodostaa energiaa hapettamalla rasvaa epä-
täydellisesti betahydroksibutyraatiksi, asetoasetaatiksi sekä asetoniksi (Ferrannini 1988; 
Laffel 1999). Tapahtumaa kutsutaan ketogeneesiksi. 
Kun RQ saa arvon yli 1.0, on kyse liian korkeasta VCO2:a suhteessa VO2:een. Tällainen 
tilanne voi olla seurausta hengityksen hetkellisestä liikatoiminnasta (hyperventilaatio). 
Erityisesti kupumenetelmällä mitattaessa hetkellinen hyperventilaatio on tavallista mit-
tauksen alkuvaiheessa. Se aiheutuu useimmiten tutkittavan vaikeudesta sopeutua mit-
tausasetelmaan (Ferrannini 1988). Käytännössä tutkittavien tulisi totuttautua mittausase-
telmaan noin 15–20 min ajan ennen kuin varsinaista PAV:n mittausta aloitetaan (Takala 
1991).
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3. TUTKIMUKSEN TAVOITTEET
Tämän tutkimustyön tarkoitus oli arvioida hengitystoiminnan ja aineenvaihdunnan muu-
toksia motoneuronitautia sairastavilla potilailla. 
Tutkimuksen erityistavoitteina oli selvittää:
1. Vaikuttaako ikä ja kajoamaton hengityslaitehoito ALS-potilaan elinajan ennus-
teeseen (osatyö I).
2. Miten hengitystoiminta eroaa diagnoosihetkellä sellaisilla ALS-potilailla, joille 
kajoamaton hengityslaitehoito katsotaan tarpeelliseksi kuuden kuukauden ku-
luessa diagnoosihetkestä verrattuna ALS-potilaisiin, joille laitehoito katsotaan 
aiheelliseksi myöhemmin (osatyö II).
3. Deltatrac-metaboliamonitorin mittausluotettavuutta kajoamattoman hengityslai-
tehoidon aikana terveillä vapaaehtoisilla miehillä (osatyö III).
4. Deltatrac-metaboliamonitoria apuna käyttäen aineenvaihdunnan nopeutta viidel-
lä kajoavaa hengityslaitehoitoa käyttävällä ALS-potilaalla (osatyö IV).
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4. AINEISTO JA MENETELMÄT
4.1. KOEHENKILÖT JA POTILAAT
Tutkimukseen osallistui kaikkiaan 101 potilasta tai vapaaehtoista koehenkilöä vuosien 
2004–2012 aikana. Näistä 89:llä oli neurologian erikoislääkärin vahvistama diagnoosi 
ALS-sairaudesta. Koehenkilötyöhön osallistui 12 tervettä vapaaehtoista miestä. Kaikkia 
ALS-sairautta sairastavia potilaita hoidettiin Turun yliopistollisessa keskussairaalassa. 
Taulukossa 2 on esitelty tutkittavien henkilöiden ominaispiirteet.











käyttäjiä n  
(% kaikista)
1 Potilas (84) 66 (49–85) 41 (49 %) 0
2 Potilas (42) 69 (49–85) 39 (93 %) 0
3 Koehenkilö (12) 28 (19–62) 0 0
4 Potilas (5) 55 (50–76) 0 5 (100 %)
4.1.1. Osatöiden I ja II potilaat
Osatöiden I ja II potilaat koostuivat potilaista, jotka oli lähetetty Tyksin Hengitystukiyk-
sikön arvioon vuosina 2004–2012. Potilaiden diagnoosit oli asetettu vuosina 2001–2011. 
Kuvassa 3 on havainnollistettu uusien Tyksin Hengitystukiyksikön tietoon tulleiden ALS 
-tapausten vuosittainen ilmaantuvuus vuosina 2004–2011. Poissulkukriteereinä oli kajoa-
van hengityslaitteen käyttö, sairauden kesto yli 10 vuotta sekä vahvistamaton ALS-diag-
noosi. Kummankin osatyön tiedot kerättiin takautuvasti potilastietojärjestelmästä.
Kuva 3. Uusien Tyksin Hengitystukiyksiön tietoon tulleiden ALS-tapausten vuosittainen ilmaan-
tuvuus vuosina 2004–2011.
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Osatyöhön I kerättiin elinaikatiedot kaikista Tyksin Hengitystukiyksikön seurantaan ja 
hoitoon lähetetyistä potilaista sitä mukaan kun diagnoosi vahvistui. Seuranta-aika oli 
tammikuusta 2001 – kesäkuuhun 2012. Kaikkiaan potilaita oli 84. Osatyöhön II kerättiin 
hengitystoimintaa kuvaavat tiedot sellaisista ALS-potilaista, joille joko aloitettiin kajoa-
maton hengityslaitehoito tai sitä suositeltiin ajanjaksona tammikuu 2005 – maaliskuu 
2012. Kaikkiaan näitä potilaita kertyi 42. 
4.1.2. Osatyön III koehenkilöt
Osatyöhön III valittiin 12 vapaaehtoista koehenkilöä. Kaikki olivat terveitä tupakoimat-
tomia aikuisia miehiä. Tutkittavat kutsuttiin tutkimukseen anestesialääkäreille ja lääke-
tieteen opiskelijoille yhteisesti suunnatun sähköpostiviestin avulla. Poissulkukriteereinä 
olivat hengityselin-, sydän-,  ja verisuonisairaudet, kilpirauhasen toimintaan tai mielia-
laan vaikuttava lääkitys sekä aliravitsemus.
4.1.3. Osatyön IV potilaat
Osatyöhön IV osallistui viisi ALS-sairautta sairastavaa aikuista potilasta. Näistä neljä oli 
miehiä ja yksi nainen. Kaikkien potilaiden diagnoosi oli vahvistettu El Escorial -kritee-
reiden (Brooks 1994) mukaisesti neurologiaan erikoistuneen lääkärin toimesta. Kaikki 
potilaat elivät täysin kajoavan hengityslaitteen varassa. Kaksi potilasta oli loukkuhalva-
ustilassa ja muilla esiintyi vähäistä silmien liikettä. Potilaiden hoito toteutettiin joko ko-
tona tai kodinomaisessa laitoksessa. Taulukossa 3 on esitelty potilaiden ominaispiirteet.
Taulukko 3. Osatyöhön 4 osallistuneiden potilaiden ominaispiirteet.
Ominaispiirteet Mediaani Vaihteluväli
Ikä (vuosi) 55 50–76
Pituus (cm) 177 155–192
Paino (kg) 83 58–98
Painoindeksi (kg/m2) 25 23–27
Sairauden kesto (kk) 78 64–122
 Aineisto ja menetelmät 35
4.2. TUTKIMUSMENETELMÄT
Osatyöt I ja II olivat luonteeltaan taannehtivia (retrospektiivisiä) töitä. Osatyöt III ja IV 
olivat puolestaan havainnoivia kokeellisia (prospektiivisia) töitä.
4.2.1. Osatöiden I ja II tutkimusmenetelmät
Osatyössä I tavoitteena oli selvittää, onko ALS-potilaan iällä ja kajoamattoman hengitys-
laitteen käytöllä vaikutusta potilaiden elinajan ennusteeseen. Vuosina 1/2001 – 6/2012 
kerättiin elinaikatiedot 84 ALS-potilaalta. Elinajan ennustetta tarkasteltiin kahdessa eri 
ikäryhmässä (Ryhmä Nuoret ikä ≤ 65 ja  Ryhmä vanhat ikä > 65 vuotta). Ryhmien ikäja-
ko perustui aiempiin seurantatutkimuksiin, joissa 65 vuoden ikä ALS:n diagnoosinteko-
hetkellä on todettu itsenäiseksi huonon ennusteen riskitekijäksi (del Aguila ym. 2003). 
Elinaikatiedot, kajoamattoman hengityslaitteen käyttö sekä potilaiden ilmoittamien oi-
reiden alkuajankohta kerättiin potilastietojärjestelmästä. Elinaika laskettiin kuukausissa 
diagnoosihetkestä kuolemaan tai kesäkuun 2012 loppuun, jolloin tutkimus päättyi. Seu-
rannan päättyessä elossa oli 13 ALS-potilasta.
Osatyössä II kerättiin hengitystoimintaa kuvaavat tiedot diagnoosintekohetkellä sellai-
silta ALS-potilailta, joille aloitettiin (tai suositeltiin) kajoamatonta hengityslaitehoitoa. 
Vuosien 1/2005 – 3/2012 aikana hengitystukiyksiköllä oli käytettävissä yhteensä 42 sel-
laisen ALS-potilaan tiedot hengityksen toiminnasta diagnoosihetkellä joille joko kuuden 
kuukauden sisällä diagnoosihetkestä (Ryhmä 1) tai myöhemmin (Ryhmä 2) aloitettiin 
(tai suositeltiin) kajomaton hengityslaitehoito. 
Hengityksen toimintaa kuvaavat spirometriamittaukset teki alaan erikoistunut hengi-
tysfysioterapeutti osana potilaiden hoitoa. Kaikki mittaukset tehtiin istuvassa asennos-
sa kolme kertaa. Paras  tulos tallennettiin potilastietojärjestelmään. Ennen mittauksia 
potilas lepäsi noin tunnin ajan. Hengitystiheys laskettiin heti aamulla potilaan herät-
tyä istuma-asennossa. Keuhkojen toimintakokeet (FVC ja FEV1) mitattiin MicroPlusW 
spirometrilla (Cardinal Health, Chatham, UK). Tulokset on ilmoitettu keskiarvoina tai 
prosentuaalisina keskiarvoina iän ja sukupuolen mukaisesta viitearvosta (Viljanen ym. 
1982). Hengitysvoimista MIP, MEP, SNP, ja PCF mitattiin käyttämällä apuna MicroR-
PMW (CardinalHealth, Chatham, UK) mittalaitetta. Rintakehän liikkuvuutta arvioitiin 
mittaamalla rintakehän ympärysmitta mamillatasolta sekä sisäänhengityksen lopussa 
että uloshengityksen lopussa. Valtimoverinäytteet otettiin rannevaltimosta aamulla po-
tilaan juuri herättyä. Hengitysvajauksen oirekuvaa kartoitettiin viidellä kysymyksellä: 
hengenahdistus, yskimisheikkous, unihäiriöt, aamupäänsärky ja päiväväsymys. Potilaat 
vastasivat oireen vaikeusasteen 10–kohtaisella asteikolla (visual analogical scale, VAS), 
jossa arvo 10 vastasi pahinta kuviteltavissa  olevaa oiretta ja arvo 0 puolestaan oireetonta 
tilannetta.
Kuvassa 4 on havainnollistettuna osatöiden I ja II yhdistetty potilasvuokaavio.
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Kuva 4. Osatöiden I ja II yhdistetty potilasvuokaavio.
4.2.2. Osatyön III tutkimusmenetelmä
Deltatrac-metaboliamonitori on kehitetty joko itsenäisesti hengittävien koehenki-
löiden tai kajoavaa sairaalahoitoon soveltuvaa (kaksoisletkullista) hengityslaitetta 
käyttävän potilaan VO2:n ja VCO2:n mittaamiseen. Sen sijaan Deltatrac-metabo-
liamonitoria ei ole aiemmin käytetty yksöisletkustoa käyttävän potilaan VO2:n ja 
VCO2:n mittaamiseen. Osatyön III tarkoituksena oli arvioida, vaikuttaako kajoa-
mattoman yksöisletkullisen hengityslaitteen käyttö Deltatrac-metaboliamonitorin 
mittaustarkkuuteen.
Mittaus koostui kokonaisuudessaan kuudesta mittausjaksosta, joista jokainen kesti 
noin 20 min. Kaikki mitattavat saivat aluksi sopeutua noin 20–30 min ajan kupu-
menetelmään ennen kuin varsinaisia mittauksia alettiin tallentaa. Samoin tutkittavat 
saivat sopeutua hengityslaitteen (Breas PV 403, Mölnlycke, Sweden) kanssa hengit-
tämiseen. Hengityslaitteen paineet asetettiin ensisijaisesti tutkittavien tuntemusten 
mukaan. Keskimääräinen tutkittavien sietämä PIP oli 11 (keskihajonta 1) ja PEEP 2 
(1) cmH2O. Tutkimusta edeltävästi koehenkilöt paastosivat 12 h ajan sekä välttivät 
fyysistä aktiviteettia tutkimuspäivän aamuna. VO2- ja VCO2-mittaukset tehtiin vuo-
roin kajoamattoman hengityslaitteen kanssa ja ilman sitä sekä samoin vuoroin kahta 
eri virtausarvoa 40 ja 80 l/min kuvun sisällä käyttäen. Kuvassa 5 on esitetty osatyön 
III tutkimusvuokaavio.
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Kuva 5. Osatyön III tutkimusvuokaavio.
Kuvassa 6 on puolestaan esitetty osatyön III mittausasetelma. Koska kotihoitoon so-
veltuvissa hengityslaitteissa ei ole ulostuleville hengityskaasuille erillistä letkua, ainoa 
mahdollisuus mitata hengityskaasuja on käyttää kupumenetelmää. Tällöin uloshengitys-
kaasujen venttiili on sijoitettava kuvun alle (Kuva 6).
Kuva 6. Osatyön III mittausasetelma. Tutkittavan koehenkilön pää on peitetty muovisella ku-
vulla, jonka reunoihin kiinnitetty muovinen liina on kääritty tiiviisti tutkittavan ylävartalon 
ympärille. Tutkittava hengittää kasvoille asetetun kajoamattoman hengityslaitteen avustamana. 
Uloshengityskaasut vapautuvat kuvun alle erillisen uloshengitysventtiilin kautta ja sekoittuvat 
Deltatrac-metaboliamonitoriin ohjattavaan vakiovirtaukseen Q. Mahdollinen kaasuvuoto mitat-
tiin kuvun sisäänvirtausaukon läheisyyteen kiinnitetyn hiilidioksidimittalaitteen avulla.
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Osatyön III hypoteesi oli, että uloshengitysvaiheessa uloshengitysventtiilin auetessa ku-
vun alainen paine hetkellisesti kohoaisi aiheuttaen hengityskaasujen vuotoa ilman si-
säänvirtausaukosta. Käyttämällä korkeampaa virtausarvoa olisi mahdollinen ilmavuoto 
ehkäistävissä. Ilmavuodon selvittämiseksi asetettiin hiilidioksidin pitoisuutta mittaava 
anturi (Datex Ohmeda, S/5, Oregon, USA) kuvun sisäänvirtausaukkoon (ks. Kuva 6). 
Samalla mitta-anturilla mitattiin myös happipitoisuuden laskua kuvun sisäänvirtausau-
kosta. CO2- ja O2-pitoisuudet kerättiin jatkuvana aika-pitoisuuskuvaajana. Yli 0.06 % 
nousu CO2 -pitoisuudessa tai vastaavasti lasku O2-pitoisuudessa tulkittiin kaasuvuodoksi 
kuvun sisäänvirtausaukosta. Vuotojen aiheuttamat muutokset aika-pitoisuuskuvaajassa 
laskettiin pinta-alana (area under curve, AUC). Mikäli vuotojen aiheuttama pinta-ala 
ylitti 10 %:lla keskimääräisen pinta-alan, tulkittiin vuoto todelliseksi. Raja-arvon valinta 
perustui kuvaajien silmämääräiseen tarkasteluun. Tämän jälkeen laskettiin todellisten 
vuotohetkien lukumäärän sekä O2-, että CO2-kaasuille.
4.2.3. Osatyön IV tutkimusmenetelmä
Osatyössä IV mitattiin VO2:ta ja VCO2:ta viideltä kajoavaa hengityslaitetta käyttävältä 
ALS-potilaalta. Kunkin potilaan arvot mitattiin kahteen kertaan eri päivinä. Mittausta 
edeltävästi potilaat paastosivat 12 h. Mittaus tehtiin heti aamulla potilaan herättyä. Mit-
tausasetelma oli samanlainen kuin Kuvassa 6 esitetyssä koehenkilöillä toteutetussa tut-
kimustyössä sillä erolla, että potilaat hengittivät kajoavan hengityslaitteen avustamana. 
Mittaukset suoritettiin käyttämällä kahta eri Deltatrac-metaboliamonitorin virtausarvoa 
40 ja 80 l/min. Tämän jälkeen verrattiin saatua energiankulutusarvoa viiden eri lasken-
takaavan kanssa: Harris ja Benedict (Harris ym. 1918), WHO/FAO/UNU (Atinmo ym. 
1985), Mifflin-St Jeor (Mifflin ym. 1990), Owen (Owen ym. 1986; Owen ym. 1987) 
sekä Fleisch (Fleisch 1951).
4.3. TILASTOLLISET MENETELMÄT
Osatöiden I ja III tulosten laskennassa käytettiin tilasto-ohjelmana SAS system for Win-
dows (version 9.2, SAS Institute Inc, Cary, NC, USA). Osatyön II tulosten laskennassa 
käytettiin tilasto-ohjelmana GraphPad Prism Software (version 5.00, San Diego, Cali-
fornia, USA) ja osatyön IV  tulosten laskennassa käytettiin tilasto-ohjelmana SYSTAT 
for Windows (version 10.2, Systat Software, Richmond, CA, USA). Tulokset on ilmoi-
tettu keskiarvoina yhdessä 95 % luottamusvälien tai keskihajontojen kanssa, mikäli ei 
ole erikseen toisin mainittu. P arvo < 0.05 katsottiin tilastollisesti merkitseväksi eroksi.
Osatyössä I ja II potilaiden ominaisuuksien sekä hengitystoiminnan tuloksien vertaami-
seen diagnoosihetkellä käytettiin Mann-Whitneyn U testiä. Osatyössä II CO2- ja O2-tu-
losten vertailussa diagnoosihetkellä kahden tutkimusryhmän välillä käytettiin Studentin 
t-testiä. Iän ja kajoamattoman hengityslaitehoidon vaikutusta elinajanennusteeseen tar-
kasteltiin Coxin regressioanalyysillä. Elinaikakuvaajat esitettiin Kaplan-Meierin kuvaa-
jina. Käyrien eroavaisuudet analysoitiin log-rank testillä.
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Osatyössä III tutkittavien painoindeksin, kajoamattoman hengityslaitteen käytön sekä 
kahden eri virtausnopeuden (40 ja 80 l/min) vaikutusta mitattuihin VO2-, VCO2-, RQ- ja 
PAV-suureisiin arvioitiin käyttäen yleistä lineaarista mallia (general linear mixed mo-
dels). CO2- ja O2-vuotohetkien lukumäärien vertailuun käytettiin logistista regressioana-
lyysiä.
Osatyössä IV kahdella eri virtausarvolla (40 ja 80 l/min) mitattujen VO2-, VCO2-, RQ- ja 
PAV-tulosten vertailuun käytettiin Wilcoxonin testiä. Verrattaessa mitattuja PAV-arvoja 
viidellä eri laskennallisella kaavalla saatuihin PAV- arvoihin käytettiin Wilcoxonin tes-
tiä. Saadut p-arvot korjattiin Bonferronin korjauskertoimella.
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5. TULOKSET
5.1. KAJOAMATTOMAN HENGITYSLAITEHOIDON JA IÄN 
VAIKUTUS ALS-POTILAAN ELINAJAN ENNUSTEESEEN 
(OSATYÖ I)
Kaikkiaan 41:lle ALS potilaalle aloitettiin kajoamaton hengityslaitehoito. Näistä 23 po-
tilasta kuului ryhmään Nuoret ja 18 ryhmään Vanhat. Potilaat, joille kajoamatonta hen-
gityslaitetta ei aloitettu, sijoitettiin molemmissa ikäluokissa verrokkiryhmiin. Mediaani-
aika oireiden alkuhetkestä diagnoosiin kesti sekä Nuorilla että Vanhoilla 12 kk. Ero ei 
ollut merkittävä (p = 0.8).
Ryhmässä Nuoret kajoamatonta hengityslaitetta käyttävillä ALS-potilailla elinajan me-
diaani diagnoosihetkestä kuolemaan oli 14 kk (vaihteluväli 1–60) kun vastaava aika 
Nuorten verrokkiryhmässä oli 15 kk (vaihteluväli 5–38). Ero ei ollut merkittävä (Ha-
zard Ratio = 0.88, 95 % luottamusväli 0.44–1.77, p = 0.7). Ryhmässä Vanhat elinajan 
mediaani diagnoosihetkestä kuolemaan oli kajoamatonta hengityslaitehoitoa käyttävillä 
ALS-potilailla 22 (vaihteluväli 3–65) kk:ta, kun vastaava aika Vanhojen verrokkiryh-
mässä oli 8 kk (vaihteluväli 1–26). Ero oli merkittävä (Hazard Ratio = 0.25, 95 % luot-
tamusväli 0.11–0.55, p < 0.001). 
Kuvassa 7 on havainnollistettuna elinajan ennustetta kuvaavat Kaplan Meier -kuvaajat 
molemmissa ryhmissä.
 
Kuva 7. Kajoamattoman hengityslaitehoidon vaikutus elinajan ennusteeseen kahdessa eri ikäryh-
mässä: Nuoret (≤ 65 v) ja Vanhat (> 65 v). Ero tarkasteltu käyttämällä log-rank testiä. (osatyö I).
5.2. HENGITYSTOIMINNAN ARVIOINTI ALS-SAIRAUDEN 
DIAGNOOSIHETKELLÄ (OSATYÖ II)
Ryhmässä 1 mediaani aika ensioireiden ilmaantumisesta diagnoosiin oli 11 kk (1–48 
kk), kun se Ryhmässä 2 oli 13 kk (3–60 kk). Ryhmien välillä ei ollut merkittävää eroa 
(p = 0.8). Diagnoosihetkellä mitatussa aamun valtimoveren verikaasuanalyysissä PaO2 
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Ryhmässä 1 oli 9.8 (9.3–10.4) kPa, kun vastaava arvo Ryhmässä 2 oli 10.7 (9.4–12) kPa. 
Ero ei ollut merkittävä (p = 0.4). Sen sijaan pCO2 erosi merkittävästi ryhmien välillä, 
Ryhmässä 1 PaCO2 oli 6.3 (5.6–6.9) kPa, kun Ryhmässä 2 PaCO2 oli 5.3 (5.0–5.6) kPa 
(p = 0.007). Ryhmässä 1 olevilla potilailla oli siis havaittavissa vähintään lievä hengitys-
vajaus diagnoosihetkellä.
Tarkasteltaessa hengitystiheyttä sekä rintakehän liikettä diagnoosihetkellä Ryhmien 1 
ja 2 välillä havaittiin kummankin eroavan merkitsevästi toisistaan. Ryhmässä 1 hengi-
tystiheys diagnoosihetkellä oli 21 (18–24)/min kun Ryhmässä 2 vastaava luku oli 16 
(14–18)/min (p = 0.005). Vastaavasti rintakehän liike diagnoosihetkellä Ryhmässä 1 oli 
2.9 (2.2–3.6) cm, kun vastaava luku Ryhmässä 2 oli 4.0 (3.4–4.8) cm (p = 0.01). 
Muissa hengitystoimintaa kuvaavissa suureissa ei havaittu eroa. Taulukossa 4 on havain-
nollistettu muut hengitystoimintaa kuvaavat mittasuureet.
Taulukko 4. Hengityksen toimintaa kuvaavat mittaussuureet 42 ALS-potilaalla  diagnoosinteko-
hetkellä. Ryhmä 1 = hengityslaitehoidon aloitus enintään 3 kk:ta diagnoosihetkestä ja Ryhmä 2 
= hengityslaitehoidon aloitus yli 6 kk:n kuluttua diagnoosihetkestä. Tulokset on ilmoitettu keski-
arvoina  (95 % luottamusvälinä). Tulosten vertailussa on käytetty Mann Whitneyn U testiä. N = 
käytettävissä olevien mittausten lukumäärä. Hengitysvajauksen oire -kyselyssä arvo 0 merkitsi 
ei minkäänlaista oiretta, ja vastaavasti arvo 10 vaikeinta mahdollista oiretta, jonka potilas saattoi 
kuvitella (osatyö II).
Ryhmä 1 Ryhmä 2
Mittaus Keskiarvo n Keskiarvo n p
Keuhkojen toimintaa kuvaava mittaus
FVC (%) 58 (44–72) 20 69 (58–74) 20 0.4
FEV 1/s (%) 59 (46–72) 20 69 (61–72) 20 0.2
Hengitysvoimaa kuvaava mittaus
MIP (cmH2O) 29 (20–39) 21 48 (30– 65) 20 0.07
MEP (cmH2O) 40 (28–52) 21 60 (42–78) 20 0.07
SNP (cmH2O) 24 (9–40) 18 31 (21–41) 18 0.1
PCF (l/min) 240 (180–300) 18 310 (250–370) 20 0.1
Hengitysvajauksen oire
Hengenahdistus 4 (3–6) 21 2 (1–3) 20 0.05
Yskimisheikkous 3 (2–5) 21 3 (1–4) 20 0.4
Unihäiriö 5 (3–6) 21 3 (2–3) 20 0.05
Aamupäänsärky 2 (0–3) 21 1 (0–2) 20 0.7
Päiväväsymys 4 (3–6) 21 4 (2–5) 20 0.4
Valtimoverinäyte
PaO2 (kPa) 9.8 (9.3–10.4) 17 10.7 (9.4–12) 12 0.4
PaCO2 (kPa) 6.3 (5.6–6.9) 17 5.3 (5.0–5.6) 12 0.007
Hengitystiheys ja rintakehän liike
Hengitystiheys/min 21 (18–24) 22  16 (14–18) 20 0.005
Rintakehän liike (cm) 2.9 (2.2–3.6) 22 4.0 (3.4–4.8) 20 0.01
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5.3. DELTATRAC-METABOLIAMONITORIN MITTAUSTARKKUUS 
KAJOAMATONTA HENGITYSLAITETTA KÄYTETTÄESSÄ 
(OSATYÖ III)
Mitattaessa 12 koehenkilön VO2 ja VCO2 sekä kajoamattoman hengityslaitteen kanssa 
että ilman hengityslaitetta, ei keskimääräisissä VO2- ja VCO2-tuloksissa ollut havaitta-
vissa eroa. Myöskään virtausnopeuden kasvattaminen 40:stä 80:een l/min ei vaikutta-
nut VO2- tai VCO2-arvoihin. Keskimääräisissä laskennallisissa RQ- ja PAV-arvoissa ei 
myöskään ollut eroa. Painoindeksin nousu aiheutti hienoista VO2:n, VCO2:n sekä PAV:n 
kasvua sekä hengityslaitetta käytettäessä että ilman (kuva 7).  Sen sijaan RQ-arvot py-
syivät muuttumattomina kajoamattoman hengityslaitteen käytöstä, painoindeksistä tai 
virtausarvosta huolimatta.
Kajoamattoman hengityslaitehoidon aikana keskimääräinen mitattu VO2 oli 273.3 ml/
min (ilman hengityslaitetta 270.6 ml/min) p = 0.3, VCO2 216.8 ml/min (221.9 ml/min) p 
= 0.5, RQ 0.79 (0.82) p = 0.3 ja PAV 1858 kcal/vrk (1852 kcal/vrk) p = 0.8. Vastaavasti 
ei havaittu eroa sillä, käytettiinkö virtausarvona 40 vai 80 l/min. VO2 40 271.5 ml/min 
(VO2 80 272.3 ml/min) p = 0.8, VCO2 40 213.4 ml/min (225.2 ml/min) p = 0.1, RQ 40 0.78 
(0.83) p = 0.1 ja PAV 1843 kcal/vrk (1868 kcal/vrk) p = 0.3. Kajoavan hengityslaitteen 
käytöllä tai virtausarvon muuttamisella ei ollut vaikutusta mitattuihin VO2-, VCO2-, RQ- 
tai PAV-arvoihin.
Kuvassa 7 on esitetty kunkin koehenkilön yksilölliset mittausarvot (VO2, VCO2, RQ ja 
PAV) itsenäisen hengityksen ja kajoamattoman hengityslaitehoidon aikana sekä kahden 
eri virtausarvon (40 ja 80 l/min) aikana painoindeksin mukaan suhteutettuna.
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Kuva 7. Epäsuoralla kalorimetriamenetelmällä mitatut yksilölliset VO2, VCO2, RQ ja PAV arvot 
omahengityksen aikana sekä kajoamattoman hengityslaitehoidon aikana painoindeksin suhteen. 
Avoimet pallot: mittaus suoritettu 40 l/min virtausarvolla. Mustat pallot: mittaus suoritettu 80 l/
min arvolla. Musta viiva: regressiosuora virtausarvon ollessa 40 l/min. Katkoviiva regressiosuora 
virtausarvon ollessa 80 l/min. VO2 = hapen kulutus, VCO2 = hiilidioksidin tuotto, RQ = hengitys-
osamäärä, PAV = perusaineenvaihdunta, BMI = painoindeksi. Tulokset laskettu yleistä lineaarista 
mallia (general linear mixed models) apuna käyttäen. P < 0.05 on tulkittu tilastollisesti merkitse-
väksi eroksi (osatyö III).
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Mittauksen aikana esiintyi hetkittäisiä kaasuvuotoja (AUC-arvoina tarkasteltuna) eri-
tyisesti kajoamattoman hengityslaitehoidon aikana virtausarvon ollessa 40 l/min. Vuo-
tojaksoiksi  muutettujen hetkittäisten kaasuvuotojaksojen määrä uloshengityksen ai-
kana kuitenkin väheni virtausnopeutta nostettaessa: O2-kaasulla kahdeksasta viiteen ja 
CO2-kaasulla kahdeksasta kuuteen jaksoon. Ero oli O2-kaasuvuodolle tilastollisesti mer-
kitsevä (p = 0.046), mutta ei CO2-kaasuvuodolle (p = 0.1). 
5.4. PERUSAINEENVAIHDUNNAN SUURUUS KAJOAVAA 
HENGITYSLAITEHOITOA KÄYTTÄVILLÄ ALS-POTILAILLA 
(OSATYÖ IV)
Keskimääräinen PAV viidellä kajoavaa hengityslaitehoitoa käyttävällä ALS-potilaalla 
oli virtausarvolla 40 l/min mitattuna 1110 (keskihajonta, 160) kcal/vrk ja virtausarvolla 
80 l/min 1150 (200) kcal/vrk. Vastaavasti mitattu keskimääräinen VO2:n virtausarvoilla 
40 ja 80 l/min oli 163  (23) ml/min ja 140  (29) ml/min sekä keskimääräinen VCO2 vir-
tausarvoilla 40 ja 80 l/min oli 130 (23) ml/min ja  140 (25) ml/min. Tulokset ryhmien 
välillä eivät poikenneet merkittävästi toisistaan. Potilaiden laskennallisen PAV:n keski-
arvo viidellä eri laskennallisella menetelmällä laskettuna oli 1700  (30) kcal/vrk. Mitattu 
PAV-tulos oli keskimäärin 34 % pienempi kuin laskennallisesti määritetty PAV riippu-
matta siitä kummalla Deltatrac-metaboliamonitorin virtausarvolla tai millä laskentakaa-
valla PAV määritettiin (p < 0.001). Taulukossa 5 on esitetty kullakin laskentakaavalla 
lasketut PAV-arvot mediaaneina.
Taulukko 5. Mitatun ja laskennallisen PAV ero viidellä eri laskentakaavalla. Tulokset ilmoitettu 
keskiarvoina. Ero laskettu Wilcoxon testillä (osatyö IV).




Keskimääräinen ero 95 
% luottamusvälillä
p
Harris Benedict 1130 1700 585* (425-760) < 0.01
WHO/FAO/UNU 1130 1750 590* (472-780) < 0.01
Mifflin-St Jeo 1130 1680 538* (439-688) < 0.01
Owen 1130 1730 566* (414-691) < 0.01
Fleisch 1130 1680 567* (417-727) < 0.01
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6. POHDINTA
6.1. KAJOAMATTOMAN HENGITYSLAITEHOIDON JA IÄN 
VAIKUTUS ALS-POTILAAN ELINAJAN ENNUSTEESEEN 
(OSATYÖ I)
Osatyön I tärkein havainto oli, että yli 65-vuotiailla ALS-potilailla kajoamattoman hen-
gityslaitteen käyttö vaikutti pidentävän elinajan ennustetta, kun taas alle 65-vuotiailla 
kajoamattoman hengityslaitteen käytöllä ei vaikuttaisi olevan mitään merkitystä elinajan 
ennusteeseen. Osatyön I tulos näyttäisi olevan iäkkäämpien ALS-potilaiden osalta yhte-
nevä aiempien retrospektiivisten tutkimusten kanssa, joissa keskimääräinen elinaika on 
pidentynyt noin 14–17 kuukautta verrattuna potilaisiin, jotka ovat kieltäytyneet laite-
hoidosta (Aboussouan ym. 1997; Kleopa ym. 1999; Aboussouan ym. 2001; Bach 2002; 
Bourke ym. 2003; Gordon ym. 2012). Osatyössä I ero oli merkittävästi pidempi iäkkäillä 
potilailla huolimatta siitä, että tutkimusryhmässä ja kontrolliryhmässä oli yhtä paljon 
bulbaarista taudinkuvaa sairastavia potilaita. Tältä osin tulos onkin ristiriitainen aiempi-
en ja erityisesti Bourken ym. vuonna 2006 tekemän prospektiivisen tutkimuksen kanssa, 
jossa mediaanielinajan ennusteen havaittiin pitenevän ainoastaan raajapainotteista tau-
dinkuvaa sairastavilla ALS-potilailla (Bourke ym. 2006). Toisaalta nuorten potilaiden 
osalta osatyön I tulos oli yhtenevä Bourken työn kanssa (Bourke ym. 2006). 
Osatyön I uusi ja aiemmista tutkimuksista poikkeava löydös oli myös havainto, että 
bulbaarista taudinkuvaa sairastavat potilaat hyväksyivät laitehoidon samalla tavoin, kuin 
raajapainotteista sairaudenkuvaa sairastavat ALS-potilaat. Aiemmissa töissä potilaiden 
hoitomyönteisyys on osoittautunut huonommaksi bulbaaripainotteista taudinkuvaa sai-
rastavilla ALS-potilailla (Aboussouan ym. 1997; Kleopa ym. 1999; Aboussouan ym. 
2001; Bach 2002; Bourke ym. 2003; Bourke ym. 2006; Gordon ym. 2012). Uuden vast-
ikään julkaistun tutkimuksen mukaan  hoitomyöntyvyys parani merkittävästi, kun hen-
gitysfysioterapeutin roolia lisättiin kajoamattoman hengityslaitehoidon toteuttamisessa 
neurologisille potilaille (Simonelli ym. 2013). Vaikka osatyössä ei erikseen tutkittukaan 
hoitajan roolia kajoamattoman hengityslaitehoidon onnistumisessa, oli potilaita varten 
palkattu erikseen hoitaja hoidon koordinointia varten. Tämä saattaisi selittää bulbaari-
painotteisten potilaiden paremman hoitomyöntyvyyden omassa aineistossamme.
Osittain prospektiivisten töiden puute on aiheuttanut sen, ettei kajoamattoman hengi-
tyslaitehoidon vaikutusmekanismia elinajan ennusteeseen ole kyetty selvittämään (Ra-
dunovic ym. 2013). Lechtzin ym. ovat ehdottaneet kajoamattoman hengityslaitteen yö-
aikaisen käytön tarjoavan sairauden uuvuttamille hengityslihaksille lepoa erityisesti, jos 
laitehoito aloitetaan sairauden varhaisessa vaiheessa (Lechtzin ym. 2006; Lechtzin ym. 
2007). ALS-sairaudessa rintakehän komplianssi on yleensä madaltunut, mistä seuraa 
alentunut kertahengitystilavuus ja hengitystiheyden nousu (Lechtzin ym. 2006). Yhdes-
sä alentunut kertahengitystilavuus ja lisääntynyt hengitystiheys lisäävät hengitystyötä, 
jota voitaisiin ehkäistä kajoamattomalla hengityslaitteella (Kallet ym. 2009). 
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Lechtzinin esittämä teoria ei kuitenkaan täysin tue nyt saatua löydöstä, jossa kajoamaton 
hengityslaitehoito osoittautui elinajan ennusteen suhteen suotuisaksi vain iäkkäämmillä 
potilailla (Lechtzin ym. 2007). Aiemmista tutkimuksista tiedetään, että kajoamaton hen-
gityslaitehoito tukee myös sydämen toimintaa vähentämällä sekä sydämen esi- että jäl-
kikuormaa (Masip ym. 2005). Omassa aineistossa sydän- ja verisuonisairauksia esiintyi 
merkittävästi enemmän vanhemmassa ikäryhmässä kuin nuorilla, mutta toisaalta yhden-
veroisesti vanhemmassa ryhmässä sekä kajoamatonta hengityslaitetta käyttävillä kuin 
verrokeilla. Koska tiedetään, että yli 65 vuoden ikä diagnoosihetkellä on yksittäinen en-
nusteeseen vaikuttava riskitekijä (del Aguila ym. 2003) on mahdollista, että kajoamatto-
man hengityslaitteen käyttö vaikutti suotuisasti myös sydämen toimintaan vanhemmilla 
potilailla pidentäen näin laitetta käyttävien elinaikaa.
Osatyön I merkittävin heikkous aiheutui kuitenkin potilasmäärän pienuudesta. Koska 
aiempien tutkimusten perusteella tiedetään, että ALS-potilaiden elinajan ennusteeseen 
vaikuttavat korkean iän lisäksi negatiivisesti myös naissukupuoli, sairauden bulbaari-
painotteisuus sekä ravitsemusletkusta kieltäytyminen  (del Aguila ym. 2003; Chio ym. 
2009; Georgoulopoulou ym. 2013), ei pienen potilasmäärän vuoksi voitu arvioida näi-
den tekijöiden yhteisvaikutusta. Samoin potilasmäärä ei myöskään riittänyt arvioimaan 
iän ja ventilaation aloitusajankohdan merkitystä elinajan ennusteeseen. Pienestä poti-
lasmäärästä johtuen saatuun tulokseen tulisikin suhtautua varauksella, ennen kuin se on 
voitu varmentaa laajemmassa tutkimuksessa.
Toinen merkittävä heikkous tutkimuksessa oli se, ettei taannehtiva tutkimusasetelma 
antanut mahdollisuutta arvioida kajoamatonta hengityslaitetta käyttävien potilaiden elä-
mänlaatua laitehoidon aloituksen jälkeen. Toisaalta hengityslaiteen tallentamat käyttö-
tunnit sairauden loppuvaiheessa (yli 14 h/vrk) antoivat aiheen olettaa potilaiden olleen 
tyytyväisiä laitehoitoon. Kajoamattoman hengityslaitehoidon vaikutusta elämänlaatuun 
etenevän ALS-sairauden hoidossa on kuitenkin haasteellista arvioida. Kajoamaton hen-
gityslaitehoito on jo laajalti vakiinnuttanut asemansa ALS-sairauden palliatiivisessa hoi-
dossa, minkä vuoksi erityisesti satunnaistettujen kontrolloitujen tutkimusten tekemistä 
voidaan pitää epäeettisenä (Miller ym. 2009; McVeigh ym. 2010; Andersen ym. 2012).
6.2. HENGITYSTOIMINNAN ARVIOINTI ALS-SAIRAUDEN 
DIAGNOOSIHETKELLÄ (OSATYÖ II)
Osatyön II tärkein tulos oli havainto hengitystiheyden noususta niillä ALS-potilailla, 
joille kajoamaton hengityslaitehoito katsottiin tarpeelliseksi kuuden kuukauden kulues-
sa diagnoosihetkestä verrattuna potilaisiin, joille hoitoa ei katsottu tarpeelliseksi aloittaa. 
Samalla tavoin rintakehän liike oli edellä mainituilla potilailla pienempää. Valtimove-
ren keskimääräinen PaCO2 oli korkeampi potilailla, joille kajoamaton hengityslaitehoito 
katsottiin tarpeelliseksi diagnoosihetkellä. Muissa keuhkojen toimintaa tai hengitysli-
hasten voimaa mittaavissa toimintakokeissa tai hengitysvajauksen oireiden vaikeutta 
selvittävissä kysymyksissä ei havaittu ryhmien välillä eroa.
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Toinen merkittävä löydös osatyössä II oli, ettei kukaan potilaista ilmoittanut tuntevansa 
merkittävää hengenahdistusta, aamupäänsärkyä, päiväväsymystä, yskimisheikkoutta tai 
univaikeuksia (keskimääräinen VAS–oirearvio oli kaikissa ryhmissä < 5), vaikka keuh-
kojen toimintakokeiden tulosten perusteella potilailla oli keskimäärin lievä tai kohtalai-
nen hengitysvajaus. Perustuen nykyisiin EFNS:n (Andersen ym. 2012) laatimiin suosi-
tuksiin, olisi kaikille potilaille tullut suositella kajoamatonta hengityslaitehoitoa. Kos-
ka laitehoitoa suositeltiin kuitenkin osana potilaiden hoitoa, jossa painotettiin potilaan 
omaa myöntyvyyttä, saattoi aloitusta rajoittaa erityisesti potilaiden raportoimat vähäiset 
oireet sekä valtimoveren keskimääräisen hiilidioksidiosapaineen pysyminen normaali-
rajoissa. Potilaiden raportoimat vähäiset oireet ovat myös yhteneviä aiemmin Schiff-
manin ym. tekemän työn kanssa, jossa tutkijat osoittivat, että ALS-potilaat raportoivat 
hengitysvajauksesta vasta sitten, kun keuhkojen vitaalikapasiteetti oli laskenut noin 30 
% viitearvosta (Schiffman ym. 1993).
Säännöllisen hengitystoiminnan arviointi spirometriamittauksin tai valtimoverinäyttei-
den tutkiminen edellyttää potilaan saapumista joko terveyskeskukseen tai sairaalaan 
tutkimuksia varten (Crapo 1994; Miller ym. 2009; Schermer ym. 2009). Sen sijaan hen-
gitystiheyden tai rintakehän liikkeen mittaaminen onnistuu myös kotona. Koska aiem-
masta kirjallisuudesta kuitenkin tiedetään, että terveillä aikuisilla lepohengitystiheyden 
ollessa noin 15 /min, hengitystyöhön kuluva energia on kaikkein vähäisintä (Sharp ym. 
1964; Lumb ym. 2010) antaisivat nyt saadut tulokset aihetta tarkkailla ALS-potilaiden 
hengitystä tarkemmin, mikäli lepohengitystiheys nousee yli 16 /min. 
Osatyön II merkittävin heikkous oli sen retrospektiivinen luonne ja tutkittavien poti-
laiden pieni määrä. Tutkitut potilaat saivat lähetteen hengitystilannearvioon pääosin 
vasta sitten, kun ALS-diagnoosi oli varmistunut. Näin ollen ei ollut mahdollisuutta 
arvioida hengityksen toimintaa sairauden alkuvaiheessa. Toisaalta diagnoosin asetta-
mista hidasti myös se, että iso osa potilaista hakeutui lääkäriin vasta sitten, kun sai-
rauden oireet olivat jo ilmeisiä. Keskimääräinen viive potilaan ilmoittamista ensioi-
reista diagnoosihetkeen oli noin 12 kk. Se vastaa laajemmissakin aineistoissa havait-
tua viivettä (Zoccolella ym. 2006). Näin ollen vain harvoista potilaista oli saatavilla 
mittaustuloksia ennen diagnoosihetkeä. Tutkimuksen kannalta oli ongelmallista myös 
se, että mittaukset tehtiin kliinisten tarpeiden mukaan: potilaat saapuivat sairauden 
etenemisnopeuden mukaan vaihtelevin aikavälein hengitysarvioon (1–12 kk välein). 
Kaikista potilaista ei myöskään ollut käytettävissä kaikkia mittauksia. Edellä maini-
tuista syistä johtuen hengityksen toimintaa kuvaavien toimintakokeiden tuloksia oli 
mahdollista tarkastella vain yhtenä ajanhetkenä eli diagnoosihetkellä. Vaikka tutkitta-
vat jaettiin kahteen eri ryhmään, ei tuloksista voi päätellä raja-arvoja hengityslaitehoi-
don aloitusta suunniteltaessa. Tulevaisuudessa olisi mielenkiintoista selvittää, miten 
hengitystiheys ja rintakehän liike korreloivat hengityksen toimintakokeiden kanssa ja 
voiko niitä käyttää luotettavasti kajoamattoman hengityslaitehoidon aloitusajankoh-
dan määrittämisessä.
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6.3. DELTATRAC-METABOLIAMONITORIN MITTAUSTARKKUUS 
KAJOAMATONTA HENGITYSLAITETTA KÄYTETTÄESSÄ 
(OSATYÖ III)
Osatyön III tärkein havainto oli, ettei kajoamattoman hengityslaitteen käyttö saman-
aikaisesti epäsuoralla kalorimetrialla mitattaessa aiheuttanut eroa mitattuihin VO2-, 
VCO2-, RQ- ja PAV-arvoihin. Myöskään tutkittavan paino tai virtausnopeuden muut-
taminen 40:stä 80:een l/min Deltatrac-metaboliamonitorissa ei vaikuttanut häiritsevästi 
mittaustulokseen. 
Aiemmin Deltatrac-metaboliamonitorin mittaustarkkuutta on arvioitu ainoastaan kajoavan 
hengityslaitehoidon aikana. Takalan ym. tekemässä koeasetelmassa sisäänhengityspaine 
nostettiin enimmillään 63 cmH2O:n tasolle (vaihteluväli 13–63 cmH2O) ja uloshengitys-
paine 20 cmH2O:n tasolle (vaihteluväli 0–20 cmH2O). Korkeista ilmatiepaineista huoli-
matta keskimääräinen mitattu virhe mitatussa VO2:ssa oli vain 4 ± 2 % ja VCO2:ssa 3 
± 1 % (Takala ym. 1989). Osatyössä III käytetyt huippuilmatiepaineet (PIP keskimäärin 
11 cmH2O) olivat merkittävästi pienempiä, kuin Takalan ym. tekemässä tutkimuksessa 
(Takala ym. 1989). Käytännössä kotihoitoon soveltuvassa kajoamattomassa hengityslai-
teessa tulisi käyttää enintään 30 cmH2O huippuilmatiepainetta  (Berry ym. 2010). Näin 
ollen kaasun puristuvuus kajoamatonta hengityslaitetta käytettäessä tuskin aiheuttaa mit-
tausvirhettä VO2- ja VCO2-mittauksessa. Sen sijaan korkeampien ilmatiepaineiden käyttö 
saattaa altistaa kaasuvuodoille kuvun alta. Tuloksessa tämä oli havaittavissa kaasuvuoto-
jen laskennallinen määrän lisääntyessä pienempää virtausnopeutta käytettäessä. Vuoto ei 
kuitenkaan aiheuttanut muutosta mitattuihin VO2-, VCO2-, RQ- ja PAV-arvoihin. 
Osatyön III heikkous oli, ettei kajoamattoman hengityslaitehoidon ja Deltatrac-metabo-
liamonitorin yhteisvaikutuksesta ollut aiempaa tutkimustietoa.  Tämän vuoksi ei ollut 
mahdollista tehdä varsinaista voima-analyysiä otoskoon laskemiseksi. Siksi otoskoko 
perustui alustavaan mittaustutkimukseen, jossa mitattiin kokeellisesti kolmen koehen-
kilön VO2, VCO2, RQ, PAV sekä kajoamattoman hengityslaitteen kanssa että ilman ja 
molemmilla tavoilla myös kahdella eri virtausarvolla (40 ja 80 l/min). Koska mitatuissa 
alustavissa tuloksissa ei havaittu eroavaisuuksia, päätettiin otoskoko nelinkertaistaa ja 
eettiseltä toimikunnalta haettiin tutkimuslupaa 12 koehenkilön tutkimiseksi.
Osatyön III toinen heikkous oli, ettei VO2-, VCO2-, RQ- ja PAV-arvoja mitattu lisäha-
pen kanssa. Deltatrac-metaboliamonitorin mittaustarkkuus on kuitenkin aiemmissa tut-
kimuksissa (Takala ym. 1989; Phang ym. 1990; Weissman ym. 1990) havaittu tarkaksi 
jopa 60 % FiO2-pitoisuuksilla, minkä vuoksi nyt tehdyissä tutkimuksissa ensisijainen 
tavoite olikin arvioida hoitopaineiden vaikutusta mittaustarkkuuteen. Hoitopaineita 
asettaessa havaittiin kuitenkin, etteivät tutkittavat lyhyen totuttautumisajan aikana so-
peutuneet tottuneet kroonisessa hengitysvajauksessa keskimäärin suositeltaviin hoito-
paineisiin (hoitopainesuositus keskimäärin PIP 15 cmH2O ja PEEP 5 cmH2O;  (Berry 
ym. 2010)). Sen vuoksi hoitopaineita jouduttiin alentamaan tutkittavien tuntemusten 
mukaan. Keskimääräinen PIP oli tämän tutkimuksen aikana 11 cmH2O ja PEEP 2 cm-
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H2O. Koska tutkittaville oli annettava totuttautumisaikaa vielä kupumenetelmän kanssa 
mittaukseen, jouduttiin käytännön syistä varsinaisen tutkimuksen mittausaika rajoit-
tamaan kahteen tuntiin. Näin ollen kukin yksittäinen mittausjakso kesti vain 20 min. 
Kajoavassa hengityslaitehoidossa 20 min on aiemmissa tutkimuksissa katsottu riittävän 
luotettavaksi mittausajaksi, mutta itsenäisesti hengittävillä henkilöillä mittausaika tulisi 
olla vähintään 30 min (Bursztein 1989; Takala 1991). Lyhyt mittausaika aiheutti sen, 
että viidellä tutkittavalla esiintyi hetkittäin hyperventilointia (jolloin RQ < 0.7). Hy-
perventiloinnin aikaiset mittaustulokset poistettiin. Kokonaisuudessaan poistettiin tästä 
syystä mittauksia noin 10 min ajanjaksolta kultakin koehenkilöltä. Tämän tutkimuksen 
tulokset tulisi tulevaisuudessa varmistaa vielä suuremmalla otoskoolla ja korkeammilla 
hoitopaineilla kuin nyt tehtiin. Samoin lisähapen vaikutus tulisi varmistaa ennen kuin 
mittausasetelmaa käytetään lisähappea saavien kajoamatonta hengityslaitetta käyttävien 
PAV:n määrittämiseen. Mahdollisuuksien mukaan tutkittavien tulisi saada myös enem-
män aikaa sopeutua kajoamattomalla hengityslaitteella hengittämiseen. 
6.4. PERUSAINEENVAIHDUNNAN SUURUUS KAJOAVAA 
HENGITYSLAITEHOITOA KÄYTTÄVILLÄ ALS-POTILAILLA 
(OSATYÖ IV)
Neljännen  osatyön tärkein löydös oli, että kajoavaa hengityslaitetta käyttävien ALS-po-
tilaiden PAV oli merkittävästi hidastunut. Keskimääräinen mitattu PAV oli vain 1130 
kcal/vrk, joka oli noin 34 %:a pienempi kuin viidellä eri laskennallisella kaavalla mää-
ritetty PAV (1799 kcal/vrk) (Harris ym. 1918; Fleisch 1951; Atinmo ym. 1985; Owen 
ym. 1986; Owen ym. 1987; Mifflin ym. 1990). Tulos näyttäisi olevan yhtenevä aiemmin 
Shimizun vuonna 1991 tekemän tutkimustyön tuloksen kanssa, jossa tutkijat havaitsivat 
kajoavassa hengityslaitehoidossa olevien ALS-potilaiden PAV:n olevan n. 11–27 %:a 
vähäisempää kuin terveillä henkilöillä (Shimizu ym. 1991). Toisaalta erona Shimizun 
työhön tutkimamme potilaat olivat normaalipainoisia, kun taas Shimizun työssä potilaat 
olivat merkittävän alipainoisia (keskimääräinen BMI  15 kg/m2).
Vastikään julkaistuissa ALS-potilaiden hoitoa koskevissa suosituksissa korostetaan en-
sisijaisesti suolen sisäistä ravitsemushoitoa (Muscaritoli ym. 2012; Greenwood 2013). 
Sen sijaan edelleenkin on epäselvää mikä olisi riittävä energiamäärä ALS-potilaiden 
energiantarpeen tyydyttämiseksi erityisesti kajoava hengityslaitetta käyttävillä ALS-po-
tilailla (Shimizu ym. 1991; Kasarskis ym. 1996; Desport ym. 2001; Desport ym. 2005; 
Bouteloup ym. 2009; Cistaro ym. 2012). Lukuisista tutkimustöistä huolimatta Shimizun 
työ vaikuttaa jääneen ainoaksi PAV käsittäväksi työksi, joka on tehty kajoavaa hengitys-
laitetta käyttävillä potilailla (Shimizu ym. 1991). Myöhemmin tehdyissä tutkimuksissa 
ALS-potilailla on havaittu PAV:n merkittävää kiihtymistä keskimäärin 10 % terveisiin 
henkilöihin verrattuna (Kasarskis ym. 1996; Desport ym. 2001; Desport ym. 2005; 
Bouteloup ym. 2009; Cistaro ym. 2012). Tutkimuksista huolimatta PAV:n kiihtymisen 
syy on edelleen epäselvää. Aivan vastikään ALS-potilaille tehdyssä tutkimuksessa Cis-
taro ym. selvittivät positroniemissiotomografia-menetelmää (PET) apuna käyttäen 32 
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ALS-potilaan aivojen glukoosiaineenvaihduntaa. He havaitsivat erityisesti aivojen sy-
vissä osissa aineenvaihdunnan selvää kiihtymistä verrokkihenkilöihin verrattuna (Cis-
taro ym. 2012). Tutkijat eivät kuitenkaan selvittäneet ALS-potilaiden kokonaisperusai-
neenvaihduntaa, joten löydöksen merkitys jäi vielä siltä osin epäselväksi.
Selkäydinvammalle on ominaista lihaskato vammautuneiden liikehermojen hermotta-
malla alueella (Shizgal ym. 1986), mutta toisin kuin ALS-potilailla, joilla lihaskato on 
niin ikään sairauden pääasiallinen seuraus, selkäydinvamman saaneilla potilailla PAV hi-
dastuu: keskimäärin PAV on selkäydinvammaisilla noin 13–27 %:a hitaampaa terveisiin 
verrokkeihin verrattuna, joten nykyisten käytössä olevien laskentakaavojen on havaittu 
yliarvioivan  energian tarvetta jopa 32 %  (Sedlock ym. 1990; Monroe ym. 1998; Buch-
holz ym. 2004). Tästä syystä selkäydinvammaisilla ylipaino onkin yleistä ja kansainvä-
lisissä arvioissa jopa 40–66 %:lla on todettu lievä tai kohtalainen ylipaino (Gupta ym. 
2006; Rajan ym. 2008). PAV:n hidastumiselle selkäydinvammapotilailla on esitetty kak-
si pääasiallista syytä: toisaalta sympaattisen hermoston aktiviteetin heikkeneminen vam-
man seurauksena (Schmid ym. 1998; Schmid ym. 1998; Buchholz ym. 2004) toisaalta 
aineenvaihdunnallisesti aktiivisen lihaskudoksen surkastuminen (Monroe ym. 1998; Bu-
chholz ym. 2004). Lihaskudoksen tiedetään käsittävän terveillä henkilöillä levossa noin 
20 % kokonaisperusaineenvaihdunnasta (Zurlo ym. 1990). Toisin kuin ALS-potilailla, 
selkäydinvammapotilailla PAV näyttäisi siis välittömästi vammautumisen jälkeen hidas-
tuvan, kun taas ALS-potilailla PAV puolestaan vaikuttaisi sairastumisen myötä kiihty-
vän. Sen sijaan ALS-potilailla, joille aloitetaan kajoava hengityslaitehoito, PAV näyttäisi 
omien tulosten mukaan olevan merkittävästi hidastunut esim. Harris-Benedictin yhtälöl-
lä (Harris ym. 1918) määritettävään PAV:aan verrattuna. Nyt saadulla tuloksella, jossa 
viidellä pitkälle edenneellä ALS-potilaalla PAV:n todettiin olevan merkittävästi hidastu-
nut (Siirala ym. 2010), vaikuttaisi olevan yhtäläisyyttä korkeaa selkäydinvammaa sai-
rastavien potilaiden PAV:n kanssa (Sedlock ym. 1990; Monroe ym. 1998; Webber 2003) 
sekä Shimizun ALS-potilailla saaman tuloksen kanssa (Shimizu ym. 1991).
Osatyön IV merkittävin heikkous oli tutkittavien kajoavaa hengityslaitetta käyttävien 
potilaiden pieni määrä ja epätasainen sukupuolijakauma, sillä tutkittavista vain yksi oli 
nainen. Tämän vuoksi on mahdotonta arvioida sukupuolen mahdollista vaikutusta tu-
loksiin. Aiemmissa tutkimuksissa on havaittu sukupuolen vaikuttavan PAV:aan siten, 
että naisilla PAV on miehiä hitaampaa (Harris ym. 1918; Owen ym. 1986; Owen ym. 
1987). Toinen tuloksia tulkittaessa huomioon otettava seikka oli tutkimusasetelman 
poikkeavuus. Aiemmissa tutkimuksissa ei omaa koehenkilötyötä (Siirala ym. 2012) lu-
kuun ottamatta ole käytetty kupumenetelmää yhdessä kajoamattoman hengityslaitteen 
kanssa. Vaikka omassa koehenkilötyössä havaittiin, ettei yksöisletkuston käytön pitäisi 
vaikuttaa mittaustuloksen luotettavuuteen, potilastyössä ei arvioitu kuvun alta tapahtu-
vaa mahdollista kaasuvuotoa. Mahdollinen kaasuvuoto saattoi teoriassa aiheuttaa mitat-
tujen VO2- ja VCO2-pitoisuuksien laskua, mistä olisi aiheutunut myös alhainen Weirin 




Varsinais-Suomen sairaanhoitopiirin eettinen toimikunta hyväksyi kaikkien neljän osa-
työn tutkimussuunnitelman. Osatyöhön I kerättiin sellaisten ALS-potilaiden elinaika-
tiedot, jotka olivat olleet Tyksin Hengitystukiyksikön hoidossa vuosina 2001–2012. 
Osatyössä II hengitysvajauksen kehittymistä arvioivia suureita mitattiin osana ALS-po-
tilaiden kliinistä hoitoa. Molempien tutkimusten tiedot kerättiin takautuvasti potilastie-
tojärjestelmästä. Kaikille potilaille tarjottiin normaalin kliinisen hoitomallin edellyttämä 
oireita lievittävä hoito. Kummassakaan osatyössä potilaita ei tutkittu kokeellisesti.
Kokeellisessa osatyössä III tutkittavat vapaaehtoiset saivat erillisen tiedotteen tutki-
muksen tarkoituksesta, kulusta sekä mahdollisista kajoamattoman hengityslaitteen ja 
epäsuoran kalorimetrian aiheuttamista epämukavuuksista. Koska tutkimus oli täysin ka-
joamaton, ei siihen liittynyt vakavien haittavaikutuksien riskiä. Käytännön haittavaiku-
tus oli lähinnä kajoamattomasta hengityslaitteesta sekä Deltatrac-metaboliamonitorista 
johtuva hetkellinen psyykkinen ahdistus. Tutkittaville annettiin mahdollisuus keskeyttää 
tutkimus kaikissa tutkimuksen vaiheissa tahansa. Kaikilta tutkittavilta pyydettiin ja saa-
tiin kirjallinen suostumus.
Osatyössä IV tutkittavien PAV:aa selvitettiin osana kajoavaa hengityslaitetta käyttävien 
ALS-potilaiden kliinistä hoitoa ja ravitsemuksen suunnittelua. Samoin kuin osatöissä I 
ja II, tutkimustulokset kerättiin jälkikäteen potilastietojärjestelmästä.
6.6. TULEVAISUUDEN NÄKÖKOHTIA
Edellä tehdyt tutkimukset olivat pääasiallisesti havainnoivia ja tutkittavien pienestä lu-
kumäärästä johtuen sisälsivät lukuisia heikkouksia. Näin ollen tuloksiin tulisi suhtautua 
varauksella. Osatyön I tulos antaa aihetta jatkaa tutkimusta suuremmassa potilasaineis-
tossa, jolloin olisi helpompaa ottaa huomioon myös mahdollisten sekoittavien tekijöiden 
vaikutus. 
Toisen osatyön tuloksen varmentaminen suunnitelmallisella seurantatutkimuksella olisi 
erityisen tärkeää. Mikäli hengitystiheyttä ja rintakehän liikettä voitaisiin jatkossa käyt-
tää luotettavasti hengitysvajauksen vaikeutumisen arviointiin, voitaisiin tulevaisuudessa 
vähentää hengityksen toimintaa arvioivia mittauksia ja näin vähentää potilaiden sairaa-
lakäyntejä tutkimusten mahdollistuessa kotona.
Kolmannen osatyön tulos tulisi tulevaisuudessa varmista uusien markkinoille tulleiden 
epäsuorien kalorimetrialaitteiden kanssa. Tämä olisi erityisen tärkeää siksi, että Deltat-
rac-laitteen valmistus on loppunut, eikä uusia Deltatrac-laitteita ole enää saatavana. 
Kajoamattoman hengityslaitehoidon käyttö lisääntyy jatkuvasti. Sen vuoksi olisi tär-




Väitöskirjatutkimuksen perusteella voidaan tehdä seuraavat johtopäätökset
1. Alle 65-vuotiailla ALS-potilailla kajoamaton hengityslaitehoito ei vaikuta elin-
ajan ennusteeseen. Sen sijaan yli 65-vuotiailla ALS-potilailla, jotka eivät so-
peudu tai kieltäytyvät kajoamattomasta hengityslaitehoidosta, on nelinkertainen 
riski menehtyä aiemmin samanikäisiin hengityslaitehoidossa oleviin ALS-poti-
laisiin verrattuna.
2. Hengitystiheys on merkittävästi lisääntynyt ja rintakehän liike vähentynyt sellai-
silla ALS-potilailla, joille kajoamaton hengityslaitehoito aloitetaan kuuden kuu-
kauden kuluessa diagnoosihetkestä verrattuna sellaisiin ALS-potilaisiin, joille 
kajoamaton hengityslaitehoito aloitetaan myöhemmin.
3. Deltatrac-metaboliamonitoria voidaan käyttää luotettavasti perusaineenvaihdun-
nan määrittämiseen kajoamattoman hengityslaitehoidon aikana silloin, kun lisä-
happea ei käytetä.
4. Deltatrac-metaboliamonitorilla mitattu PAV on merkittävästi hidastunut verrat-
tuna laskennallisella menetelmällä määritettyyn PAV:aan sellaisilla ALS-poti-
lailla, jotka käyttävät kajoavaa hengityslaitehoitoa.
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